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A neuromyelitis optica (NMO, Devic-szindréma) ritka, a
kézponti idegrendszert érint8, relapszusokban zajlé,
autoimmun kérkép, amelyet a t6bbi, demyelinisatiéval jard
betegségtél egy specifikusnak bizonyult autoantitest kilén-
bdztet meg. E kdzelmiltban azonositott anti-aquaporin-4
ellenanyag kimutatdsdval meghatérozhaté egy heterogén
betegségcsoport, az Ggynevezett NMO-spektrum. A diag-
nézishoz a klinikum, a képalkoték és a szérumantitest kimu-
tatésa mellett a jév8ben az optikai koherencia tomogrdfia
nyUjthat tovébbi segitséget. A korai diagnézis és az idében
elkezdett terdpia még stlyos dllapotban is javithatja a
klinikai kimenetelt. A relapszus kezelése utén tartés immun-
szuppressziv terdpia bevezetése javasolt a tovdbbi relapszu-
sok megel8zése, és az dllapot stabilizéldsa, illetve javitasa
céligbol. Ismertetjiik egy mdsfél éve kezelt, 51 éves nébeteg
kértdriénetét. Osszefoglaljuk jelenlegi ismereteinket a
kérkép patomechanizmusardl, diagnézisardl és kezelésérsl.
Bemutatjuk egy Uj, nem invaziv szemészeti vizsgélattal, az
optikaikoherencia-tomogréfidval (optical coherence tomog-
raphy, OCT) kapcsolatos eddigi diagnosztikai tapasztala-
tokat. A médszer az elsé eredmények szerint alkalmas lehet
az opticus neuritis korai differencidldiagnosztikéjéra.

Kulcsszavak: neuromyelitis optica, Devic-szindréma,
diagnosztikai kritériumok, optikai koherencia tomogréfia
(optical coherence tomography, OCT)
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Neuromyelitis optica (NMO, Devic-syndrome) is a rare,
relapsing autoimmun disease of the central nervous system,
which is distinguished from other demyelinating disorders by
a recently identified, specific autoantibody. By demonstrating
the anti-aquaporin-4 IgG in the serum, a heterogenous
group of syndromes can be defined, called NMO-spectrum.
In the future, optical coherence tomography may support this
diagnosis besides the clinical features, imaging examinations
and presence of serum antibody. Early recognition and treat-
ment can improve clinical outcome even in serious condition.
Long-term immunosuppressive therapy is advised to prevent
further relapses and tfo stabilize or improve clinical status.
Hereby, we report a case of a 51-year-old woman, under
treatment for 1.5 years. We summarize the up-to-date
knowledge about the pathomechanism, diagnostic strategy
and therapy of neuromyelitis optica. We review recent find-
ings and the diagnostic value of a new, non-invasive ophtal-
mological examination, the optical coherence tomography.
According to the first results, this method may be helpful in
the early differential diagnosis of optic neuritis.

Keywords: neuromyelitis optica, Devic-syndrome,
diagnostic criteria, optical coherence tomography
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kordbban egészséges 51 éves ndbeteg pana-

szai mindkét combba sugarzo, fokozatosan
er6sodé derékfajdalommal kezd6dtek, majd két ho-
nap mulva mindkét alsé végtag zsibbadasa és
progredidlé gyengesége 1épett fel. Az els6 panasza-
tél szdmitott hdrom hoénappal késébb maér sulyos
flaccid paraparesist, vizeletretenciét, a Th.9-10.
magassagtol distalisan mindkét oldalon hypaesthe-
sidt frtak le. Néhany nappal késébb 24 6ra alatt
mindkét szemére elvesztette a 1atasat. Felvételekor
mindkét oldalon amaurosist, plegiakozeli spasticus

320 lljicsov: Devic-szindréma

paraparesist, mindkét oldalon Babinski-jelet, a
Th.8-9. magassagtdl distalisan minden érzéskvali-
tasban sulyos hypaesthesiat észleltiink, vizeletre-
tenci6 miatt dlland6 katéterre szorult.

Ekkor késziilt els6 alkalommal thoracalis gerinc
MR (1. abra), amely a Th.2-11. csigolyaszeg-
mentumok magassidgdban oedemat és folytonos,
T2-jelintenziv laesiét mutatott a myelonban. Emel-
lett az orbita-MR a jobb n. opticus (2. abra), a
chiasma és a bal tractus opticus demyelinisatigjat
abrazolta, a koponya-MR (3. abra) pedig néhany
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1. abra. Az akut stddiumban végzett gerinc-MR-vizsgdlat
(A, B: sagittalis T2-, C, D: sagittalis T1-siilyozott képek)
a Th.2-11. szegmentumokban a hdti gerincveld kiszéle-
sedését és T2-stilyozott képeken inhomogén jelintenzitds-
fokozoddst mutat (nyilak az A és B képeken)

2. abra. Az akut stddiumban végzett orbita-MR-vizsgdlat
coronalis STIR-képén a nyil az oedemads, ezért duzzadt és
fokozott jelintenzitdsu jobb nervus opticust mutatja

apr6, aspecifikus fehérdllomanyi laesiét mutatott.
Szemészeti vizsgalattal mindkét oldali amaurosist
talaltak, a szemfenéken halvany papillak latszottak.
Liquorvizsgélat egy hoénappal kordbban tortént,
Osszfehérje-tartalma 0,56 g/1, sejtszama 1/mm?3 volt.
A Kklinikai tiinetek és a képalkot6 vizsgalatok ered-
ménye alapjan neuromyelitis opticat (NMO) véle-
ményeztiink. Az ekkor levett szérumbdl a kés6b-
biekben kimutatott anti-aquaporin-4 antitest is ala-
tdmasztotta a diagnozist. Klinikankon a beteg ot al-
kalommal plazmaferézisben részesiilt, valamint
5000 mg Osszdodzisban parenteralis methylpredni-
solont kapott. A stlyos spasticus tonusfokozddas és
als6 végtagi ténusbeldvellések miatt tizanidint alli-
tottunk be. Klinikai észlelésiink harom hete alatt al-
lapota nem valtozott. Otthondban tartés kis dézisd
per os szteroidkezelésben és gydgytornaban része-

3. abra. Az akut stddiumban végzett agyi MR-vizsgdlat
axidlis FLAIR-képein néhdny apro, aspecifikus fehérdl-
lomdnyi goc ldthato

stilt. Nyolc hénappal késébb jardkerettel néhany 1€-
pést megtett, az dlland6 katéter eltavolithatova valt,
visusa mindkét oldalon javult, a legjobb korrigalt
latasélesség mindkét szemen 4-5 méterrSl ujjolva-
sas volt. Bennfekvése soran optikai koherencia to-
mografia (OCT) tortént (4. abra). Az OCT-vizs-
galat az idegrostok jelentds foku pusztuldsat mutat-
ta, amely a jobb szemen volt kifejezettebb. A pe-
ripapillaris idegrostréteg vastagsidga a jobb szem-
ben 43,5 um, a bal szemben 62,6 um volt, ellentét-
ben az egészséges szemekre jellemzd 98,1+10,9
um-es értékkel!. Az idegrostok pusztuldsa a macula
lutea térfogatdnak csokkenésében is megmutatko-
zott, az egészségesek esetében mért 6,9 mm3-es
értékrG1? a jobb szemben 5,5 mm3-re, a bal szemben
5,9 mm?re csokkent. Hosszd tdvd kezelésként
per os azathioprint Aallitottunk be fokozatosan
emelkedd dézisban. A szérum laboratériumi vizs-
galata egyéb autoantitestek irdnydban (lupus
anticoagulans, ANCA, SSA, SSB, antinuklearis
antitestek, dsDNA, reumafaktor, antifoszfolipid
antitest) negativ eredménnyel zarult, az IgA/
M/G mérés és szérumelektroforézis normalis érté-
keket igazolt. Az egyéves kontrollvizsgédlat soran
tovabbi javulast észleltiink, jarékerettel hosszabb
tavolsagot (50-100 métert) is megtett. Latdsa a jobb
szemen kézmozgaslatasra csokkent, a bal szemen a
legjobb korrigélt latasélesség 0,4-re javult. F6 pana-
szat a dysthymia €s az als6 végtagi fajdalmas tonus-
belovellések jelentették, ezeket tiinetileg kezeltiik.
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4. abra. A Egészséges szem szemfenéki képe. Az egyenes
nyil a macula OCT-leképezésének helyét és irdnydt mu-
tatja. A szaggatott vonal a peripapillaris OCT-leképezést
mutatja, amely a vizszintes vonaltol indulva a nyil ird-
nydban tortént. B Egészséges macula OCT-képe. C Be-
tegiink jobb oldali maculdjdrol késziilt OCT-leképezés. A
macula szerkezete ép, de az egészségeshez képest vastag-
sdga csokkent, valamint az ideghdrtydn legfeliil ldthato
hiperreflektiv réteg (a B képen fehér nyilakkal jelolve),
amely az idegrostok rétegének felel meg, elvékonyodott.
A foveolaris behiizottsdg az idegrostok rétegének elvéko-
nyoddsa miatt kevésbé kifejezett. D Egészséges szem
peripapillaris idegrostrétegvastagsdg-gorbéi. E Bete-
giink peripapillaris idegrostréteg-vastagsdg gorbéi. A
jobb szemen a gorbe szinte teljesen lapos, ami az ideg-
sejtek nagyfoki pusztuldsdra utal, mig a bal szemen
felismerhetd a vastagsdgi gorbe normdlis lefutdsa, de a
vastagsdgi értékek csokkentek

5. abra. Egy év muilva végzett kontroll-gerinc-MR-
vizsgdlaton (A, B: sagittalis T2-, C, D: sagittalis T1I-
silyozott képek) a gerincveldi oedema megsziint, a
Th.5-9. szegmentumokban koriilirt gerincveld-atrophia
ldtszik (nyilak a B képen)

Az addig per os szedett szteroidot fokozatosan le-
épitettiik. A kontroll cervicalis s thoracalis gerinc-
MR (5. abra) myelonatrophiét és gliosist mutatott,
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kontrasztanyag-halmozas nem latszott. Jelenleg a
beteg egyediil, segédeszkozzel (jardkeret) kozleke-
dik, latasa olyan mértékben javult, hogy onellatéva
valt. A 48 kg testsilyud beteg gydgyszerei: napi 100
mg azathioprin, 0sszesen napi 12 mg tizanidin, 20
mg citalopram.

A neuromyelitis optica spektrum mint
6nallé betegségcsoport

A kozel azonos idében kialakulé myelitis trans-
versa és neuritis retrobulbaris tiinetegyiittesét mar a
XIX. szdzad végén leirta Eugene Devic francia
neurolégus®. A kezdetben monofazisosnak tartott,
ritka korképet a XX. szdzadban mar a sclerosis mul-
tiplex (SM) variansai ko6z¢é soroltdk a patoldgiai kép
hasonlésaga, illetve a relapszusokban zajlé korlefo-
lyas alapjan. A csak spinalis és latopalyat érintd
relapszusokkal jellemzett opticospinalis sclerosis
multiplexet (OSMS), amely az azsiai populdciéban
jelentésen gyakoribb, mint a nyugati dllamokban, a
klinikai és immunolégiai tulajdonsagai alapjan mar
évtizedekkel ezel6tt megkiilonboztették a hagyo-
manyos SM-tdl, de nem tekintették 6nallé korkép-
nek. A Devic-szindréma és a sclerosis multiplex
klinikai jellemz&inek tipusos eltérései alapjan (1.
tablazat) kés6bb eurdpai és amerikai munkacso-
portok is felvetették, hogy két kiilon entitasrol van
sz6. Az NMO els6 diagnosztikai kritériumrendsze-
rét 1999-ben Wingerchuk és munkacsoportja irta le,
amelyet késébb a betegségre jellemzd autoantitest
azonositasat kovetGen moédositottak* 5. Az NMO-
betegek szérumanak elemzése soran 2004-ben
Lennon és munkacsoportja mutatta ki a betegségre
tobb mint 90%-ban specifikus IgG-antitestet
(NMO-IgQ), amely az els6 hipotézissel ellentétben
nem pusztan a kiterjedt myelinpusztulds markere®.
Az ellenanyag célmolekuldja az aquaporin-4
(AQP4) ioncsatorna’, amely a kozponti idegrend-
szer viztereinek szabdlyozasdban jatszik fontos sze-
repet. Els6sorban az astrocytdk perivascularis talpai-
nak membranjan mutathaté ki, a legnagyobb sfir(i-
ségben ependymalisan, subpialisan és a hajszalerek
luminaris felszinén. A szovettanilag perivascularis
gyulladassal, demyelinisatiéval, axonpusztuldssal
és necrosissal jellemzett idegrendszeri laesiok tipu-
sos elhelyezkedése jol magyardzhaté a targetmo-
lekula expresszi6javal. Az anti-AQP4 antitest pato-
mechanizmusban jatszott szerepét aldtimasztjak az
immunhisztokémiai® és klinikai vizsgélatok is,
amelyekben Osszefiiggést mutattak ki a szérum
anti-AQP4-szintje és a relapszusok kozott®, ugyan-
akkor tovdbbi magyarazatot igényel, hogy a klini-
kailag definitiv NMO-betegek szérumabdl csak az
esetek kortilbeliil 75-80%-aban sikertil kimutatni az
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1. tablazat. A sclerosis multiplex és a neuromyelitis optica jellemzi'™

Sclerosis multiplex

Neuromyelitis optica

Klinikai kezdet
Kérlefolyds

Atlagos életkor a tinetek

kezdetekor (év) 29
Nemek arénya (n8:férfi) 2:1
Szekunder progressziv forma gyakori
Koponya-MR

|aesidk

Gerinc-MR

Liquor: fehérvérsejtszdm és citolégia enyhe pleiocytosis

Liquor: oligoclonalis csikok

85%-ban relapszdal6-remittdléd
15%-ban primer progressziv
sosem monofézisos

periventricularis fehérallomanyi

1-2 szegmentumra terjed
a gerincvel8 fehérdllomdnya érintett

mononukledris sejtek
85%-ban vannak jelen

mindig relapszussal indul
80-90% relapszusokban
10-20% monofézisos

39

9:1

elvétve

nincs eltérés vagy nem specifikus
fehérdallomdnyi laesiék

10%-ban csak hypothalamus, corpus
callosum, periventricularis vagy agytdrzsi
eltérések

centrdlis elhelyezkedés(

esetenként kifejezett pleiocytosis
polimorfonukledris és mononukledris sejtek
15-30%-ban vannak jelen

NMO-antitestet!®. A vizsgélat szenzitivitasat egyes
esetekben még kisebbnek (mddszertdl fiiggben
30—47%-nak), specifikussagat viszont igen nagy-
nak (95-100%) taldltak!!, masok nagyobb szenziti-
vitasrél (73%) és kisebb specifikussagrol (91%)
szamoltak be'2. Olyan eseteket is k6zoltek, ahol az
ellenanyag a szérumban nem volt jelen, de a
liquorbdl kimutattak'3.

A specifikus ellenanyag azonositdsaval a kérkép
definicidja és diagnosztizdlasa megvaltozott. Ennek
segitségével nemcsak a mddositott klinikai kritériu-
mokat (2. tablazat) teljesit6 NMO-eseteket lehet
elkiiloniteni a sclerosis multiplext6l, hanem az izo-
laltan a latéideget vagy a myelont érint§, demye-
linisatioval jaré korképek egy csoportja is kdrvona-
lazhatd, amelyeket Osszefoglalva NMO-spektrum-
nak neveziink. Ide tartozik a bilateralis vagy ismét-
16d6 neuritis optica (recurrent inflammatory optic
neuritis, RION), a monofazisos vagy visszatérd, leg-
alabb harom csigolyaszegmentumot érinté myelitis
(LETM, lasd alébb), a szisztémads autoimmun beteg-
séghez tarsulé neuritis optica vagy LETM, tovabba a
neuritis opticanak és az LETM-nek azok az esetei,
amikor NMO-ra jellegzetes laesiok mutathatok ki
koponya-MR-vizsgdlattal (lasd aldbb). A felsorolt
kérképek nem teljesitik ugyan az NMO diagnoszti-
kai kritériumait, azonban az antitest-pozitivitas alap-
jén ugyanazt a patomechanizmust feltételezik a
hatteriikben'*. Val6szintileg az azsiai tipusd opti-
cospinalis sclerosis multiplex esetek egy része is
NMO, azonban az OSMS pontos besorolasarol, illet-
ve az dzsiai LETM heterogenitdsarél ma még nincs
egységes allaspont'> 16,

Mind az NMO-, mind az SM-betegek korében az

2. tablazat. Mddositott diagnosztikai kritériumok’

Definitiv NMO

Opticus neuritis

Akut myelitis

Az aldbbi hdrom kiegészitd feltétel kdzil legaldbb

kett§ teljesul:

1. A gerinc-MR-felvételen legaldbb hdrom
csigolyaszegmentum-hosszUsdgu, egybefiggd
myelonlaesio

2. A koponya-MR-vizsgdlattal kimutatott eltérések
nem felelnek meg a sclerosis multiplex
diagnosztikai kritériumainak

3. NMO-IgG-szeropozitivitds

atlagpopulaciondl nagyobb a szisztémds autoim-
mun betegségek aranya, valamint a nem szervspe-
cifikus autoantitestek elGforduldsa a szérumban, a
két betegcsoport kozott ebben nincs szignifikans
kiilonbségd. Szamos esetben észlelték, hogy az
NMO Sjogren-szindrémaval, szisztémads lupus ery-
thematosusszal!’, myasthenia gravisszal, autoim-
mun thyreoiditisszel, colitis ulcerosdval, rheuma-
toid arthritisszel vagy coeliakidval tarsult.

Az 1j eredmények tiikrében az NMO-spektrum-
ba tartozé korképeket autoantitest-medialt immun-
reakcionak tartjuk, amely komplementfelszabadu-
last valt ki, és kovetkezményes gyulladashoz,
oedemdhoz, demyelinisati6hoz és necrosishoz ve-
zet a kozponti idegrendszer prediszponalt teriilete-
in. A humordlis immunvdlasz szerepének felisme-
résével a kezelésre iranyul6 kutatdsok is dj irdnyt
vettek.
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>3 csigolyaszegmentumra terjed, egybefigg8en
longitudinally extensive transverse myelitis (LETM)




Klinikai kép és diagnézis

Az NMO ritka kérkép, el6forduldsarol egyeldre ke-
vés atfogd tanulmany késziilt. Egy Kubaban, 2008-
ban végzett vizsgalat eredménye szerint 100 000 la-
kosra szdmitva, a prevalencia értéke 0,52, az in-
cidencia pedig 0,053 évente'8. Nok korében jelen-
tésen gyakoribb, mint férfiak esetében. A tiinetei
jellemzé moédon iddsebb életkorban kezdddnek,
mint a sclerosis multiplexé (atlagosan a 4. évtized-
ben), de ritkdn gyermekkorban is el6fordul. A kor-
kép felismerését neheziti, hogy a betegségcsoport
klinikai megjelenése (mind a tiinetek, mind az
id6beli lefolyas) igen valtozatos lehet. A klinikai
kép heterogenitdsa miatt a kordbbi diagnosztikai
kritériumokat 2006-ban igy médositottdk, hogy az
NMO definitiv diagnézisdhoz a két alapvet klini-
kai tlinet (akut myelitis és neuritis optica) mellett a
harom tamogat6 feltétel koziil kettének kell telje-
stilnie, emellett példaul a kevésbé jellegzetes
liquorvizsgalatot a specifikus NMO-antitest vizsga-
lataval helyettesitették® (2. tablazat).

A kritériumok meghatarozasa soran ugy talaltak,
hogy a legalabb harom csigolyaszegmentum-hosz-
szusagu, 0sszefiiggé myelitis (longitudinally exten-
sive transverse myelitis, LETM) 6nmagaban 98%-
ban szenzitiv és 83%-ban specifikus ismérve az
NMO-nak’. Segiti az elkiilonitését a sclerosis mul-
tiplex részjelenségeként kialakulé myelitistdl a
morfoldgia® mellett az is, hogy a nyiltvelSre is
raterjedd gerincveldi laesio SM-ben extrém ritka,
mig NMO-ban gyakori lelet* 2.

Az els6 diagnosztikai kritériumok szerint még
kizaro feltétel volt, ha a gerincvel6n és a latéidegen
kiviil egyéb kozponti idegrendszeri régid érintettsé-
gére utald tiinet is észlelhet volt. Az utébbi évek
sz€lesebb korti radioldgiai elemzései azonban azt
igazoltdk, hogy a koponya-MR a betegek akar
60%-4ban is mutathat intracerebralis eltéréseket.
Ezek tobbsége nem specifikus és altaldban nem
tiinetképz3?!. A nem specifikus laesidk a betegek
hozzavet6legesen 10%-aban periependymalisan he-
lyezkednek el, példaul a III. és IV. kamra koriil, il-
letve a hypothalamus régi6jaban, amelyek megfe-
lelnek azoknak a teriileteknek, ahol nagyobb az
AQP4-expresszi6?. A fenti eredmények alapjan a
2006-o0s kritériumrendszer nem zarja ki egyéb neu-
rolégiai tiinetek jelenlétét, azonban tovéabbra is
hangsilyozza, hogy a koponya-MR altal kimutatott
laesidk nem jellegzetesek SM-re, annak ellenére,
hogy a kovetéses vizsgilatok szerint a definitiv
NMO-betegek koriilbeliil 10%-aban a kés&bbiek-
ben az intracerebralis eltérések kimeritik az SM di-
agnosztikai kritériumait is?!.

Az AQP4-antitest kimutatdsa segitséget nyujt az
NMO-spektrumba tartozé betegek diagnosztizala-
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sdban, emellett valdszintileg prognosztikailag is
jelentds. Ezt igazoljdk az RION- és az izolalt LETM-
betegek kovetéses vizsgdlatai, amelyekben Ossze-
fliggést mutattak ki a szeropozitivitas, valamint a
klinikailag definitiv NMO kialakuldsanak esélye
kozott* 24,

Az 1999-es diagnosztikai feltételek ko6zott a harom
tdmogatd kritérium egyike a liquorban észlelt, SM-re
nem jellemz$ pleiocytosis (=50 fehérvérsejt/mm?
vagy 25 neutrophil/mm?) volt. Miutéan a pleiocytosis
nem elég specifikus, illetve szenzitiv lelet, az 4j diag-
nosztikai kritériumok kozott ez nem szerepel.

Mivel az NMO gyakran tarsul autoimmun kor-
képekhez, ezért javasolt a részletes laboratériumi
vizsgélat az esetleges autoantitestek kimutatdsa cél-
jabol.

Az NMO az esetek 80-90%-aban relapszusok-
ban zajlik, és csak az esetek kisebb része mono-
fazisos. Az elsé tiinetet kovetS relapszus 60%-ban
egy éven beliil, 90%-ban harom éven beliil jelent-
kezik, azonban ritkan évtizedek is eltelhetnek a
kettd kozott. Klinikailag jellegzetes, hogy a tiinetek
(mind a latasélesség-csokkenés, mind a paresis) si-
lyosabbak, mint ahogy az az SM-ben éaltalanos, és
gyakran maradvanytiinetek észlelhet6k a kezelés
mellett is. Ugyanakkor nem jellemz$ a szekunder
progressziv korlefolyas*.

Optikai koherencia tomogrdafia —
Uj diagnosztikai lehetéség?

Az OCT viszonylag 4j keletli szemészeti vizsgalo-
eljaras, amely lehet6vé tette a retina nagy felbonté-
st keresztmetszeti leképezését, ezaltal megitélhe-
tévé valt a retina finom szerkezete, a teljes retina,
valamint az idegrostréteg vastagsiga, igy az
axonpusztulds mértéke is. A berendezés az ultra-
hanghoz hasonlé médon miikodik, azzal a kiilonb-
séggel, hogy hang helyett fénynyaldbot hasznal, ez-
altal felbontdsa jelentGsen nagyobb, és nem igényel
kontaktust a szemmel®. A kozelmiltban végzett
Osszehasonlité vizsgédlatokban ramutattak, hogy a
sclerosis multiplex, illetve az NMO részjelensége-
ként fellépd opticus neuritist kdvetden az utdbbi
esetben szignifikdnsan kisebb volt az datlagos
idegrostréteg-vastagsag (retinal nerve fiber layer,
RNFL). Az RNFL-csokkenés NMO-ban nagyobb
mértékben érintette a retina fels6 és alsé kvadran-
sat, mint SM-ben®. A két korképben észlelhetd
szemfenéki eltérések Osszehasonlitdsa sordn az
NMO-esetekben gyakrabban talaltak vascularis el-
valtozasokat (a peripapillaris erek morfoldgiai val-
tozasait, valamint fokd4lis arteriolaris szikiilete-
ket)”’. Egy madsik vizsgédlat azt mutatta, hogy az
RNFL korrelal a klinikai allapottal (EDSS-érték-

Az aldbbi dokumentumot magéancélra toltétték le az elLitMed.hu webportdlrdl. A dokumentum felhasznaldsa a szerzdi jog szabdlyozasa ald esik.



kel), ami a hipotézis szerint a kiterjedt axonalis ka-
rosodas jele’. A biztat6 eredmények alapjan a
szerz6k ugy vélik, hogy a konnyen kivitelezhetd,
nem invaziv, reprodukdlhaté OCT-vizsgélat segit-
het majd az opticus neuritis differencidldiagnézisa-
ban, illetve az NMO-betegek kovetésében. Tovab-
bi, sz€lesebb kor( kutatdsok sziikségesek annak el-
dontésére, hogy alkalmas-e ez a mddszer a késSbbi
korlefolyas elérejelzésére az elsé klinikai esemény-
ként jelentkezd neuritis retrobulbaris idején.

A szubklinikus opticus neuritis kimutatasaban
azonban az OCT-vizsgilatnal érzékenyebb a vizualis
kivaltott valasz? (visual evoked potential, VEP), ha-
bar ez elsésorban SM-ben segithet a diagnosztika-
ban, mivel NMO-ban a szubklinikus érintettség ritka.

Kezelés

A korkép ritka el6forduldsa és silyos tiinetei miatt
a kezelést nem értékelték kettds vak, véletlen beso-
roldsos vizsgélatban, igy elsGsorban kis esetszdmud,
illetve retrospektiv klinikai beszamol6k allnak ren-
delkezésiinkre. Az akut tiinetek kezelésében els6d-
leges szerepe van a nagy dozisu parenteralis kor-
tikoszteroidnak, azonban nem minden beteg reagal
erre megfelel6en. Az utébbi években sulyos tiinetek
esetén tobb demyelinisatios korképben egyre széle-
sebb korben, igazoltan j6 eredményekkel alkalmaz-
zak a plazmaferézist®. Az NMO humorilis auto-
immun eredetének felismerése 6ta felvetették, hogy
az ilyenkor leirt gyors és kedvezd klinikai valasz
hatterében az all, hogy eltavolitjdk a keringésbdl a
patomechanizmusban szerepet jatszo antitesteket,
azonban ennek ellentmondani latszik, hogy az
NMO-IgG-szeropozitivitds nem befolyasolta a ke-
zelés hatékonysagat’!- 32,

A stlyos maradvédnytiineteket okozé relapszusok
megelézése céljabdl hosszu tavu kezelés sziikséges.
Egy 2000-2005 kozott végzett vizsgalat alapjan az
interferonterdpia nem csokkenti a relapszusratat
NMO-ban?*, ellenben az immunszuppressziv keze-
1és3* hatékonynak bizonyult. A monoterapidban adott
per os szteroid mellett is ritkdbba valtak a relap-
szusok®, azonban a legelterjedtebb klinikai gyakor-
latban a szteroidot azathioprinnel kombinaljak*. Kis
esetszamu vizsgélatban j6 eredményeket értek el
mitoxantronnal is*’, valamint az egyéb tartés im-
munszuppressziv kezelések sikertelensége esetén
intravénds immunglobulin is hatdsosnak bizonyult.
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Hasonlé esetben biztaté eredményekrdl szamoltak
be rituximabbal®, valamint a micophenolat mofe-
tillel is*. A hatéanyagok mindegyike mellett el6-
fordultak silyos mellékhatdsok vagy terdpiarezisz-
tens esetek. Az optimalis terdpids protokoll megalko-
tdsdhoz tovabbi, nagyobb esetszamu és hosszabb ko-
vetést vizsgalatok sziikségesek.

Jelenleg tehat tobbnyire az alabbi protokoll sze-
rint allitjak be a hosszu tavi kezelést: per os sztero-
id 1 mg/ttkg/nap ddzisban, egy- vagy kétnaponkén-
ti adagolasban, emellé azathioprin fokozatosan
emelve, ameddig el nem érik a fenntart6 dézist (2-3
mg/ttkg/nap). Kombinalt kezelés javasolt nagyjabdl
egy évig, majd a szteroidot lassan csokkentve el le-
het hagyni, az azathioprint pedig monoterdpidban
legalabb 6t évig ajanlott adni. A gy6gyszerszedés
alatt rendszeres laboratériumi kontroll sziikséges a
vérkép €s a majfunkcié ellendrzésére.

Osszefoglalds

Az évtizedek oOta ismert klinikai tlinetegyiittesre
jellemzé specifikus anti-aquaporin-4 ellenanyagot
és célmolekuldjat a kozelmdiltban azonositottdk. A
szovettani, immunoldgiai és képalkotd vizsgalatok
is aldtdmasztani latszanak a jelenleg elfogadott el-
méletet, amely szerint a betegség a kdzponti ideg-
rendszert érint6, relapszusokban zajld, humorilis
autoimmun kérkép. Az ellenanyag kimutatdsdnak
segitségével meghatdrozhat6 az a heterogén beteg-
ségcsoport is, amelyekben ugyan nem teljesiilnek
az NMO diagnosztikai kritériumai, mégis feltéte-
lezhetGen azonos formakorbe tartoznak, ezeket 6sz-
szefoglalé néven NMO-spektrumnak nevezziik. E
kérképek miel6bbi felismerése fontos, mert tobb-
nyire kifejezett maradvanytiineteket okoznak, de
id6ben elkezdett kezelésiik javitja a klinikai kime-
netelt, még silyos allapotban is. Tartés immun-
szuppressziv terdpia bevezetése javasolt a relap-
szusok megel6zése, és az allapot stabilizélasa, illet-
ve javitasa céljabdol. A diagnézishoz a képalkotd
vizsgélatok és a szérumantitest kimutatdsa mellett a
jovoben az OCT nyujthat tovabbi segitséget, amely
az elsd eredmények szerint alkalmas lehet az op-
ticus neuritis korai differencidldiagnosztikdjara.
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