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A sclerosis multiplex

Augustus Frederic d’Esté, III. György angol
király hatodik fia 1822-ben kezdte írni napló-
ját, jól olvasható tiszta kézírással. Egy kanyaró
utáni lábadozás idõszakában rögzítette azo-
kat a jelenségeket, amelyek egyre jobban ag-
gasztották. Huszonnyolc éves volt ekkor. Elõ-
ször átmeneti látásromlást panaszolt, majd ho-
mályos látásról számolt be. Késõbb heteken
keresztül gyengének érezte magát, lábai zsib-
badtak, gyakran elesett. Évekkel késõbb Au-
gustus Frederic vizelési zavarokról panaszko-
dott naplójában, hasbõrének zsibbadását is
említi, lábai megbénultak. Állapota évrõl évre
romlott. 1848-ban írása kézremegése miatt
már alig olvasható, mindkét keze gyengévé
vált, a herceg néhány hét múlva, huszonhat
évvel betegségének kezdete után meghalt.

Augustus Frederic naplója a sclerosis mul-
tiplex (SM) egyik elsõ részletes leírása. A be-
tegség elsõ orvosi leírása Jean-Martin Char-
cot-tól (1825–1893), korának leghíresebb
francia neurológusától származik, aki Augus-
tus Frederic halála után húsz évvel, 1868-
ban tette közzé megfigyeléseit. Egy Robert
Carswell (1793-1857) nevû angol orvos által
készített anatómiai rajzon már jól felismerhe-
tõk a betegségre jellemzõ, szabad szemmel
is megfigyelhetõ plakkok. Ezek az idegrend-
szerben sok helyen láthatók (multiplexek),
tapintásuk a normál agyszöveténél kemé-
nyebb (sclerosis) – innen ered a betegség
neve: sclerosis multiplex.

Az SM fiatal felnõttkorban a kaukázusi
rasszban, a mérsékelt égövön, az idegrend-
szeri traumás sérülések, illetve az epilepszia
után a leggyakoribb neurológiai megbete-
gedés. A Sclerosis Multiplex Társaságok
Nemzetközi Szövetségének becslése szerint
a Földön kétmillió ember szenved SM-ben,
hazánkban 6-8 ezer beteggel számolhatunk.

Az SM tüneteinek patológiai háttere

A betegség a központi idegrendszert, azon
belül döntõen annak fehérállományát káro-
sítja. Szövettani vizsgálattal az erek körül az
immunrendszer aktivitására utaló limfocitás-
plazmasejtes beszûrõdés, valamint az ideg-
pályák szigetelését biztosító specializálódott
sejtmembrán, a mielin pusztulása mutatható
ki. Ezeket a demielinizálódott területeket
plakknak nevezik. A betegség klinikai tüne-
teinek közvetlen oka a demielinizáció (szige-
telés-vesztés) következtében kialakuló in-
gervezetési zárlat, amit a szakirodalom kon-
dukciós blokknak nevez. Profán hasonlatot
használva, az SM-ben arról van szó, hogy a
világ általunk ismert legcsodálatosabb kom-
putere, az emberi agy, primitív „hardware”-
hibák miatt nem mûködik megfelelõen.
Szemben a korábbi évtizedekben uralkodó
dogmákkal, ma már tudjuk, hogy az agyban
is vannak regenerációs folyamatok, a mielint
fenntartó oligodendroglia sejtek képesek
megújulásra (Komoly et al., 1992). Ez az SM-
ben azt jelenti, hogy amíg az idegsejtek ten-
gelyfonalai épek, addig a szigetelés újraépü-
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lése (remielinizáció) a tünetek megszûnésé-
hez vezet. Sajnos a betegség évei alatt az
agy remielinizációs kapacitása fokozatosan
kimerül, a tengelyfonalak (axonok) pusztu-
lása is megkezdõdik, ami visszafordíthatat-
lanná teszi a klinikai tüneteket (Lovas et al.,
2000).

Az SM etiológiája,
epidemiológiája, genetikája

A betegség eredete ismeretlen. A tanköny-
vek általában autoimmun betegségként em-
lítik, azonban tény, hogy SM-sepcifikus anti-
gént, autoimmun mechanizmust mind a mai
napig nem írtak le. Az autoimmun elmélet a
patológiai megfigyeléseken túl azokon az
állatkísérleteken alapul, amelyekben igazol-
ták, hogy agy-, illetve gerincvelõ homogeni-
zátummal történõ immunizációval SM-re em-
lékeztetõ, kísérletes allergiás (autoimmun)
agy-gerincvelõ gyulladást lehet elõidézni.

A feltételezhetõ autoimmun mechaniz-
musok mellett a betegség kialakulásában
környezeti és genetikai tényezõk is szerepet
játszanak. Környezeti tényezõk szerepére
utal, hogy a betegség elõfordulása az Egyen-
lítõtõl az Északi- és Déli-sarkvidék felé halad-
va növekszik. Az Egyenlítõ vidékén az SM
ismeretlen, gyakorisága Izraelben megköze-
lítõen 20/100 ezer, a 45. szélességi fok ma-
gasságában 60-70/100 ezer, a skandináv
országokban 100-120/100 ezer. Bencsik és
munkatársai Szegeden a prevalenciát 65/100
ezernek, az évente diagnosztizált új esetek
számát (incidencia) 7/100 ezer/évnek talál-
ták. Ezek az adatok megfelelnek a hasonló
szélességi fokon élõ más európai populációk-
ban végzett vizsgálatok eredményének
(Bencsik et al., 1998).

A betegség keletkezésében nemhez kö-
tött ismeretlen tényezõt valószínûsít az a
tény, hogy a betegség nõkben megközelí-
tõen kétszer gyakrabban fordul elõ, mint fér-
fiakban. Genetikai tényezõk fontosságára
utalnak azok a megfigyelések is, melyek sze-

rint a betegség gyakorisága a különbözõ
rasszokban eltérõ. Leggyakrabban a kauká-
zusi rasszhoz tartozók betegszenek meg SM-
ben. Sokkal ritkábban alakul ki a betegség a
fehérekkel azonos területen lakó feketék,
maorik, cigányok között. A genetikai ténye-
zõk nem abszolút meghatározóak, hiszen az
egypetéjû ikerpárok esetében is csak az
esetek 30 %-ában betegszik meg mind a két
iker.

Az SM tünetei és lefolyása

A betegségrõl a laikusok, de a betegséggel
közvetlenül nem foglalkozó orvosok köré-
ben is a valóságnál sötétebb kép él: sokszor
az SM-mel kapcsolatos elsõ asszociáció a toló-
kocsi. Szerencsére ez a pesszimista nézet
nem igaz. Az összes SM-es beteg legalább
30-40 %-ában, tehát szinte minden második
esetben, az SM enyhén zajlik. Ez azt jelenti,
hogy ezek a betegek 10-15 év kórtörténet
után is csak mérsékelten mozgáskorlátozot-
tak, könnyû fizikai terheléssel járó állást be
tudnak tölteni. 10 %-ban a betegség olyan
enyhén zajlik, hogy akár harminc év kórtör-
ténet után sem alakul ki rokkantság. Sajnos
az esetek 10-20 %-ban az SM gyors lefolyású,
azaz egy-két éven belül tolószékhez, ágyhoz
kötötté válnak ezek a betegek.

A betegség elsõ tünete típusos esetben
a 20-40. életév között jelenik meg, gyermek-
korban vagy ötven év felett igen ritkán kez-
dõdik. Bármilyen központi idegrendszeri tü-
nettel indulhat a betegség, ez lehet látásrom-
lás (látóideggyulladás), szédülés, zsibbadás,
kettõs látás, izomgyengeség, stb. Az SM elsõ
szakaszában jellemzõ, hogy a rosszabbodá-
sokat javulások követik. A jellemzõen né-
hány napig rosszabbodó tünetek kezelés
mellett vagy anélkül, néhány hét alatt spon-
tán megszûnhetnek. Hosszabb-rövidebb
tünetmentes periódus után azonban a koráb-
bi tünet visszatérhet vagy újabb tünet jelenik
meg, ami szintén elmúlhat. Az egyes rosz-
szabbodások között eltelõ idõ betegenként
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nagy különbséget mutat. Ez a relapszusok-
kal, remissziókkal jellemezhetõ periódus
néhány éven át, a betegek egy részében
akár tíz–húsz–harminc éven keresztül tart-
hat, majd az esetek többségében visszaesé-
sek többé nem jelentkeznek, a beteg állapo-
ta lassan, egyenletesen rosszabbodik: ez a
betegségnek az ún. szekunder progresszív
fázisa (1. ábra).

Az utóbbi évtizedben több országban,
nagyszámú beteg kórtörténetének elemzé-
se alapján bizonyítottá vált (szemben a ko-
rábbi évtizedekben uralkodó téves felfogás-
sal), hogy a terhességnek és a szülésnek nincs
negatív hatása az SM lefolyására. Legújabb
vizsgálatok arra is utalnak, hogy a terhesség
alatt a visszaesések száma csökken, az MRI
eltérések mérséklõdnek. A hormonális fo-
gamzásgátlásnak nincs negatív hatása a be-
tegség lefolyására (Abramsky, 1994).

Az SM egyik alapvetõ tünete a kóros
fizikai fáradékonyság (fatigue). Ez már akkor
is kifejezett lehet, amikor a betegnek (még)
nyilvánvaló idegrendszeri kiesési tünetei nin-
csenek. A kóros fáradékonyságot valószínû-
leg az idegrendszerben folyamatosan aktív
immunreakció (autoimmun gyulladás) okoz-
za; gyógytornával, gyógyszerrel megszün-
tetni nem lehet. A kóros fáradékonyságot a
mindennapi terhelés és fizikoterápiás ke-
zelések tervezésekor, a beteg munkaképes-

ségének megítélésekor hangsúlyozottan
figyelembe kell venni.

Az SM diagnózisa

Az SM-re kizárólagosan jellemzõ klinikai,
laboratóriumi, radiológiai eltérés nincs. A dia-
gnózis a nem, a rassz, az életkor figyelembe-
vételével a kórtörténet és a klinikai tünetek
gondos elemzésén alapszik. A fizikális vizs-
gálat után a mágneses magrezonanciás vizs-
gálat (MRI) az elsõként választandó eljárás,
mivel igen érzékenyen mutatja ki az SM
okozta agykárosodást, és a beteg számára
teljesen kockázatmentes. Fontos tudni, hogy
az MRI-vel kimutatható eltérések nagysága
és aktivitása nincs közvetlen összefüggés-
ben a beteg aktuális klinikai állapotával és a
várható prognózissal, ezért az MRI vizsgála-
tok ismétlése a beteg állapotának „kontrollá-
lására”, követésére jelenlegi tudásunk sze-
rint indokolatlan. Computer tomográfia
(CT) még az elõrehaladott, klinikailag hatá-
rozott eseteknek is csak 10 %-ban mutat elté-
rést (szemben az MRI közel 100 %-os szenzi-
tivitásával), ezért a CT vizsgálatnak nincs he-
lye az SM diagnosztikájában. (A feleslegesen
végzett CT vizsgálat nemcsak felesleges ki-
adást jelent, hanem felesleges sugárterhelést
is. Ebbõl a szempontból érdemes tudni,
hogy egy koponya CT vizsgálat száz  mell-

1. ábra • Visszaesõ-javuló, majd másodlagosan
rosszabbodó sclerosis multiplex lefolyásának
sémás illusztrációja. Ilyen lefolyás jellemzi az
összes beteg 75-80 %-át (a dátumok a rosszab-
bodás évét jelzik).

2. ábra • Az MRI vizsgálat jól ábrázolja a károso-
dott területeket SM-ben. Ezek jellegzetesen az
agy fehérállományának agykamrákhoz közeli
régióiban figyelhetõk meg (nyíl mutat az egyikre).
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kas-átvilágítás sugárterhelését jelenti mind
a beteg, mind a környezet számára.)

Az agy-gerincfolyadék (liquor cerebro-
spinalis) vétel az MRI megjelenése óta sokat
veszített jelentõségébõl. Típusos esetekben
ma a nemzetközi szakmai ajánlások nem pre-
ferálják. Amennyiben mégis történik liquor-
vizsgálat az IgG index és az oligoclonalis gam-
mopathia meghatározása elengedhetetlen.

Új SM-gyógyszerek

Harminc év terápiás kísérleteinek kudarcso-
rozata után 1993-ban közölték az elsõ olyan
vizsgálat eredményét, amely bizonyította,
hogy egy beta-1b interferon-készítmény
(Betaferon) a placebónál hatásosabban csök-
kenti az SM-ben fellépõ rosszabbodások
számát. Az azóta eltelt idõszakban egy ami-
nosavakból álló szert (glatiramer acetat –
Copaxone) és két beta-1a interferon készít-
ményt (Avonex, Rebif) is törzskönyveztek.
Ezeket a gyógyszereket a betegek öninjek-
ciózás formájában alkalmazzák. A szerek
hatékonysága hasonló: megközelítõleg egy-
harmaddal csökkentik a visszaesések szá-
mát, és mérséklik a betegség következtében
kialakuló agykárosodás progresszióját. An-
nak a betegnek érdemes elkezdeni ezeknek
a kezeléseknek valamelyikét, akinek az
utóbbi két évben legalább kettõ vagy több
rosszabbodása (subja) volt, és állapota nem
rosszabb annál, hogy egy bottal legalább
ötszáz métert meg tudjon tenni.

 Rosszabbodás nélkül zajló esetekben
nem tudunk olyan gyógyszert ajánlani, ami
a tünetek progresszióját lassítaná. Ezt a bete-
gek egy része elfogadja, míg mások minden-
képpen gyógyszert akarnak szedni, „aktívan
tenni” valamit a betegség elõrehaladása
ellen. Ilyenkor E-vitamin, növényi olajokat
tartalmazó készítmények, állati zsiradékok-
ban szegény diéta ajánlható. Sokféle tüneti
kezeléssel is tudunk enyhíteni a betegek pa-
naszain. Hatékonyan tudjuk csökkenteni a
vizeletürítési panaszokat, meg tudjuk szün-

tetni a neuralgiás fájdalmakat, mérsékelni
tudjuk a túlzott izommerevséget, kezelni
tudjuk a depressziót, és számos gyógyászati
segédeszköz is rendelkezésünkre áll. Túlzott
vitaminfogyasztás biztosan nem használ, sõt
káros is lehet. A természetgyógyászati be-
avatkozások igénybevételérõl a betegek az
elmúlt tíz évben „leszoktak”, realizálva azok
hosszú távon kiderült hatástalanságát.

Az új kezelési eljárásoknak köszönhetõ-
en az SM-es betegek várható kórlefolyása
ma sokkal kedvezõbb, mint akár tíz évvel
ezelõtt volt. A betegség az USA-ban, Angliá-
ban, a skandináv országokban, tehát a világ
legfejlettebb országaiban a leggyakoribb, en-
nek megfelelõen nagyszámú és magas szín-
vonalú tudományos kutatás folyik újabb és a
jelenlegieknél is hatékonyabb gyógyszerek
kifejlesztésére.

A Guillain-Barré szindróma

A Francia Hatodik Hadsereg három orvosa,
Georges Guillain, Jean Alexander Barré és
André Strohl 1916-ban ismertette két tüzér
kórtörténetét. Fokozódó petyhüdt izom-
gyengeséget, az ínreflexek kiesését, a vég-
tagok zsibbadását, az agyfolyadékban sejt-
számemelkedés nélküli fehérjeemelkedést
(dissociation albumino-cytologique) észlel-
tek. Mindkét beteg spontán meggyógyult.
A betegséget leíróik után ma az egész világon
Guillain-Barré szindrómának nevezik, Strohl
neve, nem tudni miért, az idõk folyamán
feledésbe merült.

A Guillan-Barré szindróma (GBS) a kör-
nyéki idegrendszer demielinizációs megbe-
tegedése. Tünetei jellegzetesen valamilyen
banális infekciót (sokszor hasmenést) köve-
tõen két-három héttel kezdõdnek. Általában
harisnyaszerûen jelentkezõ lábzsibbadás lép
fel elõször, amit lábgyengeség követ. Típusos
esetben a tünetek felfelé haladnak, foko-
zatosan a törzset és a felsõ végtagokat is érin-
tik. Ha a betegség eléri a nyaki gerincvelõbõl
kilépõ gyököket (a rekeszizmot mozgató
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ideg a 4. nyaki szegmentumból ered) – lég-
zésbénulás lép fel. Szerencsére ez csak az
esetek 5-10 %-ában alakul ki, és ezek a bete-
gek is meggyógyulnak hosszabb-rövidebb
ideig tartó gépi lélegeztetés után.

A GBS tüneteinek patológiai alapjai

Hasonlóan a sclerosis multiplexhez, a tüne-
tek közvetlen oka ebben a betegségben is
az idegrostok szigetelését, így a zavartalan
ingervezetést biztosító mielin-hüvely pusz-
tulása (3. ábra).

A GBS csak a környéki idegeket érinti.
Ezekben az idegekben a mielin képzéséért
felelõs Schwann-sejtek jelentõs megújuló
képességgel bírnak, ami azt jelenti, hogy
akár teljes demielinizáció után is képesek
funkcionális szempontból teljesen helyreál-
lítani a mielint. Ezzel magyarázható, hogy a
GBS szindrómában szenvedõ betegek több
mint 90 %-a meggyógyul.

A GBS etiológiája és epidemiológiája

A GBS ritka kórkép, fogékonyságot megha-
tározó genetikai tényezõket nem ismerünk.
A GBS a világ minden táján, minden rasszban
hasonló számban fordul elõ, incidenciája 1-2
eset/100 ezer lakos, vagyis Magyarországon
évente száz-kétszáz beteggel számolhatunk.
Nincs szezonalitása, gyermekkortól az öreg-

korig minden korcsoportban elõfordul, a férfi-
nõ arány 1,25 : 1. A betegség pontos kórere-
dete ismeretlen. A legelfogadottabb hipotézis
szerint a betegséget a környéki idegrendszer
ellen termelõdõ ellenanyagok okoznák. Ezek
létrejöttében a GBS-t megelõzõ infekció játsz-
hat szerepet. Bizonyos kórokozók antigénjei
ellen termelõdõ ellenanyagok keresztreakciót
adnak a környéki idegrendszer antigénjeivel,
ez a keresztreaktivitás a komplement rend-
szer aktiválódásával vezethet a demielinizáció
kialakulásához.

A GBS lefolyása

A tünetek progressziója az esetek 90 %-ban
tíz–tizennégy nap alatt eléri maximumát: ha
ezt követõen négy héten belül a javulás
megindul, jó esély van a gyógyulásra. A be-
tegség spontán gyógyul, ám szövõdmények
miatt a betegek 3-5 %-át a leggondosabb
ápolás mellett is elveszítjük. A halálozás a
betegség korai fázisában leggyakrabban
szívritmuszavar következménye, amelyben
szerepet játszik a vegetatív idegek érintett-
sége. Légzésbénulás kialakulása esetén a
lélegeztetés átlagos idõtartama egy felmérés
szerint ötven nap, a kórházban töltött idõ át-
laga száznyolc nap volt. Ezek az adatok il-
lusztrálják, hogy a gyógyulás egyes esetek-
ben igen hosszú folyamat.

A GBS diagnózisa

A diagnózis felállítása a kórtörténeten, klini-
kai tüneteken, az agy-gerincfolyadék vizsgá-
latán és az elektroneurográfia, elektromio-
gráfia eredményén nyugszik. Az agyfolya-
dékban a sejt-fehérje disszociáció a jellemzõ,
azaz jelentõs összfehérje-emelkedés mellett
nincs sejtszám-emelkedés. Elektroneurográ-
fiával mutathatók ki a demielinizációra utaló
eltérések, azaz az ingervezetés lassulása,
vezetési blokkok. A betegség elsõ heteiben
az agy-gerinc folyadék és az elektroneuro-
gráfia nem mindig mutat kóros eltérést, ami
nem zárja ki a betegség fennállását.

3. ábra • Guillain-Barré szindrómában kialakuló
demielinizáció sémás rajza
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A GBS kezelése

A spontán gyógyulás idõtartamát a plazma-
csere (plazmaferezis), illetve az intravénás
IgG kezelés megrövidíti. A két kezelési eljá-
rás között hatékonyságban és költségeket
illetõen lényeges különbség nincs (The
French Cooperative Group, 1997). Az intra-
vénás IgG kezelés mellett szól, hogy bárhol
egyszerûen beadható. Szteroidkezelésnek
a jelenleg ismert adatok szerint nincs kedvezõ
hatása a GBS kimenetelére (Hughes, 1991).

Krónikus inflammációs
demielinizációs polineuropátia (CIDP)

A GBS-szerûen induló esetek egy részében
a progresszió nyolc-tizenkét hét után sem
áll meg, vagy átmeneti stagnálást, esetleg
javulást követõen újabb rosszabbodás lép fel.
A CIDP gyakorisága ismeretlen, a becslések
prevalenciáját 0,1-1 beteg/100 ezer lakosra
teszik. Lényeges különbség a GBS-sel szem-
ben, hogy kezelés nélkül ez a kórforma nem
gyógyul meg. Kezelésében általánosan elfo-
gadott a másnaponta adott 60-100 mg pred-
nizolon vagy metilprednizolon. A javulás sok-
szor csak több hónapos kezelés után jelent-
kezik. Tartós javulás után a dózis fokozatosan
csökkenthetõ, és megtalálható az a minimá-
lis dózis, amellyel a beteg egyensúlyban tart-
ható. Néhány esetben gyógyszermentes
periódusokat is be lehet iktatni. Szteroid ha-
tástalansága esetén intravénás IgG, plazma-
ferezis, immunaktivitást csökkentõ gyógy-
szerek alkalmazása lehet eredményes.

Myasthenia gravis

„32 éves budapesti autóbuszvezetõ azzal a
panasszal kereste fel háziorvosát, hogy a
végállomásról elindulva kb. tíz perc elteltével
bal szemhéja fokozatosan leereszkedik, kb.
fél óra múlva szeme teljesen lecsukódik.
Visszaérkezve a végállomásra a fordulók közti
idõben szemét pihenteti, a szemhéj-csüngés
elmúlik, vezetés közben újra visszatér.”

 „40 éves tanárnõ az elsõ órát még zavar-
talanul megtartja, a második óra végére ket-
tõslátása lép fel, harmadik-negyedik óráját
már több alkalommal nem tudta megtartani,
mert beszéde elkentté, érthetetlenné vált.
Evés közben rágóizmai elfáradnak, néha fél-
renyeli a falatot. Pihenés után panaszai min-
dig javulnak.”

Az MG tüneteinek
immunpatológiai alapja

A betegség tünetei azért alakulnak ki, mert
az idegrendszeri impulzusok nem tevõdnek
át az izomzatra. Ennek az az oka, hogy a be-
tegek szervezetében (valószínûleg a csecse-
mõmirigy kóros aktivitása következtében)
olyan kóros fehérjék (autoantitestek) terme-
lõdnek, melyek blokkolják az izomsejtek
felszínén elhelyezkedõ acetilkolin recepto-
rokat. Az autoimmun eredetet azzal bizonyí-
tották, hogy betegekbõl izolált ellenanya-
gokkal és T-limfocitákkal ki tudták váltani a
betegséget állatokban.

Az MG epidemiológiája

A betegség gyakorisága a világon mindenütt
5-10/100 ezer körüli. Dániában egy közel-
múltban végzett epidemiológiai tanulmány
a prevalenciát a nõk körében 9,6/100 ezer-
nek, férfiak körében 5,7/100 ezernek találta,
évente egymillió lakosra 4,4 új esetet találtak.
Magyarországon hasonló elõfordulási gyako-
riságokkal számolhatunk. A betegség negy-
venöt év alatt nõkben, hatvan év felett férfi-
akban gyakoribb. Az MG kora gyermekkor-
tól öregkorig bármikor kezdõdhet, saját gya-
korlatunkban találkoztunk nyolcéves beteg-
gel is, a legidõsebb betegünk pedig kilenc-
venéves volt, amikor a betegség elsõ tünetei
megjelentek nála.

Az MG klinikai tünetei, lefolyása

A myasthenia gravisre a harántcsíkolt izomzat
fájdalom nélkül kialakuló kóros fáradékony-
sága a jellemzõ. A betegség kezdetén hosz-
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szabb spontán tüneti remissziók is kialakul-
hatnak, sokszor a beteg panaszait hosszú
ideig funkcionális eredetûnek (neurotikus-
nak, szomatizátiós zavarnak) minõsítik. MG
gyanúja esetén a pácienst negatív diagnosz-
tikus tesztek ellenére is gondosan (és néha
hosszú ideig) meg kell figyelni, mire a diagnó-
zis felállíthatóvá válik.

Az MG nagyon változatos formákban és
lefolyásban jelenik meg. A betegség elsõ tü-
nete lehet szemhéj-csüngés, kettõs látás, rá-
gásgyengeség, nyelészavar, végtaggyenge-
ség. A tünetek közül bármelyik megjelenhet
önállóan, de bármilyen kombinációban is
elõfordulhatnak. Jellegzetes a kóros fára-
dékonyság, azaz az érintett izomcsoport is-
mételt igénybevételekor a tünetek súlyos-
bodnak: például pislogás után a szeméj-
csüngés fokozódik, beszéd során a hang el-
halkul. Rövid pihenés után az izomteljesít-
mény általában átmenetileg javul, majd is-
mételt terhelésre újra romlik.

Az izmok gyengesége kezelés nélkül fo-
kozódik, a légzõizomzat gyengesége légzés-
bénuláshoz, myastheniás krízishez vezethet.
A krízisek száma az immunszupresszív keze-
lések elterjedése óta lényegesen lecsökkent.
A myastheniás krízisek halálozása néhány évti-
zede még 30 % körüli volt, a mai korszerû
intenzív ellátás mellett ez az arány néhány %.

Az MG diagnózisa

 A diagnózis felállításában alapvetõ szerepet
játszik az edrophonium (Tensilon) teszt. Az
acetilkolineszteráz-bénító endrophonium
intravénás beadását követõen a beteg tüne-
tei azonnal megszûnnek vagy jelentõsen ja-
vulnak, majd a hatás öt-húsz perc múlva elmú-
lik, és a tünetek visszatérnek. A szérumban az
acetilkolin-receptorok ellen termelõdött
ellenanyag kimutatása igazolja a panaszok
myastheniás eredetét, hiánya azonban azt
nem zárja ki. Az ellenanyag-titer és a myas-
thenia súlyossága között nincs szoros összefüg-
gés: magas ellenanyag-szinttel lehet a beteg

tünetmentes, és alacsony ellenanyag-szinttel
kerülhet myastheniás krízisbe. Elektromiográ-
fiával lehet igazolni az ideg-izom átkapcsoló-
dás zavarát. MG klinikai gyanúja esetén mindig
el kell végezni a mellkas CT vizsgálatát a cse-
csemõmirigy esetleges kóros eltéréseinek ki-
mutatása érdekében. A CT alapján tud a me-
dastinum radiológiai vizsgálatában jártas radio-
lógus szakember arról dönteni, hogy szüksé-
ges-e a CT-t MRI-vel kiegészíteni.

Az MG kezelése

Csecsemõmirigy (thymus)-daganat estében
mindig meg kell operálni a beteget, fiatalkori
formákban a vissza nem fejlõdött csecsemõ-
mirigy eltávolítása is indokolt. A betegség
korai fázisában végzett thymus-eltávolítás az
esetek 25 %-ában remisszióhoz vezet, a bete-
gek 50 %-a javul, a thymectomiának nincs
kimutatható hatása az esetek 25 %-ban
(Newsom-Davis, 1998).

Enyhe, generalizált MG kezelésében sok
esetben a kolineszteráz-bénító gyógyszerek
(Mestinon, Mytelase) adása elegendõ. Ha a
beteg ezekkel a gyógyszerekkel nem tart-
ható tünetmentes állapotban, kombinált
immunmoduláló kezelés beállítása indokolt.
Naponta adott 2,5 mg azatioprin (Imuran)
és másnaponta adott 1-1,5 mg/tkg metyl-
prednisolon alkalmazásával a súlyos betegek
is tünetmentessé tehetõk, és a myastheniás
krízisek megelõzhetõk. Tekintettel arra,
hogy magas dózissal indított szteroidkezelés
akár myastheniás krízisbe torkolló rosszab-
bodást provokálhat, a szteroid beállítása ala-
csony dózissal kezdve, óvatosan történik.
Azok számára, akik az azathioprint nem tole-
rálják, alternatívaként methotrexat (például
heti 10 mg), vagy cyclosporin kezelés jön
szóba. Idõs betegeknél a szteroidkezelés
fokozott kockázatát jelentõ hypertoniát,
obesitást, diabetest mindig gondosan mér-
legeljük, azonban amennyiben a beteg más
módon nem tartható egyensúlyban, a relatív
kontraidikációk ellenére is felajánljuk a be-
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tegeknek a kezelést, tudniilik ennek kocká-
zata még mindig kisebb lehet, mint a krízis
során szükséges gépi lélegeztetés, az inten-
zív kezelés lehetséges szövõdményei. Fiatal
nõbetegek tartós szteroidkezelése esetében
a csontritkulás megelõzésére kiemelten fi-
gyelünk.

Myastheniás krízisben, vagy annak
veszélye esetén plazmaferezis alkalmazása
indokolt.

Az intravénás IgG kezelés hatékonysága
hasonló a plazmaferezis effektivitásához.

Számos gyógyszer kontraindikált az MG-
ben, mûtéti beavatkozások, egyszerû infek-
ciók (például légúti hurut) kapcsán myasthe-
niás krízis alakulhat ki. Fontos tehát, hogy a
beteg bármikor olyan intézményhez fordul-
hasson, ahol a MG ellátásának teljes spektru-
ma (diagnosztika, intenzív ellátás, plazmafe-
rezis, gondozás) rendelkezésre áll. A beteg-
ség ritkasága (hazánkban nyolcszáz–ezer
fõre tehetõ a betegek száma) és igen változa-
tos individuális lefolyása indokolja, hogy a
betegek kezelését MG kezelésében nagy
gyakorlattal rendelkezõ neurológus irányítsa.
A betegségrõl az Akadémiai Kiadó gondo-
zásában 1990-ben kitûnõ és igen részletes
monográfia jelent meg Szobor Albert tollából,
akinek munkatársaival együtt elévülhetetlen
érdemei vannak abban, hogy Magyarorszá-
gon európai színvonalon történhet az MG-
ben szenvedõ betegek ellátása.

Paraneopláziás idegrendszeri szindrómák

„48 éves nõnek enyhe kézremegése, járási
bizonytalansága alakult ki, bal mellében cso-
mót vett észre. Szövettani vizsgálat mellrá-
kot igazolt, amit 1981-ben eltávolítottak. A
mûtét után is tovább fokozódott járási bizony-
talansága, kézremegése. Ismételt részletes
ideggyógyászati kivizsgálás eredményeként
enyhe kisagyi sorvadást, vérében anti-Hu
ellenanyagot találtak. Szteroidkezelés, plaz-
maferezis alkalmazása ellenére idegrend-
szeri tünetei lassan, fokozatosan rosszabbod-

nak, ami miatt – a jelenleg is daganatmentes
beteg – tolókocsiba kényszerült.”

A paranaeopláziás neurológiai szövõd-
mények rosszindulatú daganatok (leggyak-
rabban tüdõrák, mellrák) direkt idegszövetre
terjedése nélkül, távoli tumorhatásként ala-
kulnak ki. A tumorellenes immunválasz során
keletkeznek olyan autoantitestek, melyek
keresztreakciót adnak bizonyos idegrend-
szeri fehérjékkel. Paraneopláziás idegrend-
szeri szindrómában szenvedõ betegekbõl
számos idegrendszer-elleni ellenanyagot
igazoltak. Az egyik az „anti-Hu” antitest,
amely az idegsejtek egyik nukleáris RNS-
kötõ fehérjéje. Kisagyi Purkinje-sejt ellenes
ellenanyag az „anti-Yo” antitest, másik anti-
nukleáris antitest az „anti-RI” antitest. A
paraneopláziás szindrómák diagnosztizálása
azért fontos, mert felismerésükkel esélyünk
van, hogy a rosszindulatú folyamatot olyan
stádiumban fedezzük fel, amikor az még
gyógyítható. Vannak adatok, amelyek arra
utalnak, hogy az antineurális autoantiteste-
ket hordozó karcinómás betegek túlélése
kedvezõbb, azonban egyes esetekben a pa-
raneopláziás eredetû idegrendszeri tünetek
a daganat teljes eltávolítása után is rosszab-
bodnak, melyek (mint a bevezetõ esetis-
mertetésben olvasható) a beteget mozgás-
korlátozottá tehetik.

Összefoglalás

A szerzõ a közleményben a leggyakoribb
neuroimmunológiai betegségek klinikumát,
diagnosztikáját és terápiás lehetõségeit is-
merteti.  Meggyógyítani még ma sem tudjuk
ezeket a betegségeket, azonban a betegek
döntõ többsége számára rendelkezünk haté-
kony terápiás eljárással. Sclerosis multiplex-
ben csökkenteni tudjuk a rosszabbodások
számát, Guillain-Barré szindrómában meg
tudjuk rövidíteni a gyógyulás idejét, myas-
thenia gravisban meg tudjuk elõzni a krízise-
ket, és a betegek döntõ többségét tünet-
mentes állapotban tudjuk tartani.
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