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GYERMEKKORI DERMATOMIOZITISZ

Milyen betegség ez?

A gyermekkori dermatomiozitisz (JDM) az ugynevezett autoimmun betegségek kozé tartozik. Az
autoimmun betegségeknél az immunrendszer rendellenes reakcidja fertdzés nélkiill a test
szoveteinek gyulladasat okozza. A dermatomiozitisz soran a gyulladas az izmok (,,miozitisz") és a
bor (,,dermatitisz") aprocska véredényeiben keletkezik. Ez olyan jellegzetes tiineteket eredményez,
mint izomfajdalom vagy izomgyengeség, amely leginkabb a csip6t és a vallovet koriilvevd izmokat
érinti, valamint borkitités kivirdgzasa az arcon, a szemhéjak folott, az ujjiziileteken, térdeken és
konyokokon.

Ez a betegség gyermekeknél és felndtteknél is el6fordulhat . Ha a dermatomiozitisz tiinetei 16 éves
kor el6tt jelentkeznek, a Dbetegség gyermekkori formdjarél beszélink (gyermekkori
dermatomiozitisz).

Milyen gyakori?

A JDM igen ritka . A JDM el6fordulasa hozzavetdlegesen 4 a 100.000-b6l. Kétszer annyi lanyt
érint, mint fiat. A betegség kezdete leggyakrabban 4 és 10 éves kor koz¢ tehetd. Nem bizonyitott,
hogy a foldrajzi illetve faji megoszlasnak barmi sszefliggése lenne a JDM-mel.

A dermatomiozitisz felndtteknél is el6fordulhat, de megjelenési formdja és lefolyasa kiilonbozik a
gyermekkori valtozattél. A gyermekeknél nincs 0Osszefliggésben rosszindulati daganat
kialakuldséval, nem ugy, mint a felntteknél.

Mik a betegség okai? Oroklédik?

Miért betegedett meg ebben a gyermekem? Megelozhet6?

Ahogyan a legtobb autoimmun betegség esetében, a pontos ok nem ismert. A betegség eredete
valosziniileg tobb tényezds, ami azt jelenti, hogy a genetikai és a kornyezeti tényezOk egyiittes
hatdsa vezet a dermatomiozitiszre vald fokozott hajlamossaghoz. A JDM tehat nem oOrokletes
betegség, legfoljebb a JDM-es gyermek csaladjaban az atlagosnal tobb autoimmun megbetegedés
fordult eld.

A JDM kialakulasaval 0sszefiiggésbe hozhatod kornyezeti tényezok kapcsan sok kutatast végeztek.
Feltételezik, hogy mikororganizmusok idézhetik el6 az autoimmun betegségeknél az
immunrendszer rendellenes reakcioit.

Mivel az okoz6 tényez0 még nem ismert, a betegség megeldzésére vonatkozo javaslat nem tehetd.

Fert6zo-e a betegség?
A JDM nem fert6z0, mert az immunrendszer gyulladasa a betegnél fert6zés fennallasa nélkiil alakul
ki.

Melyek a o tiinetei?

A JDM-es gyulladds altal okozott izomgyengeség legszembetlinébb tiinete a fokoz6do
kimertiltségérzet ¢és a fizikai er6nlét és mozgékonysag fokozodo korlatozottsaga. Az izom ¢és iziileti
fajdalom szintén jellegzetes lehet. Néhany gyermeknél duzzanattal kisért iziileti gyulladas van jelen.
A bortiinet kiilonbo6zd idétartamon beliil megeldzheti, vagy kdvetheti az izmok érintettségét. Voros,
gyakran pikkelyesen hamlo kiiitések jellemzik az iziiletek felett, foleg az ujj iziiletei felett, de a
térdek, konyokok és bokak felett is (Gottron papula).

| 12/2003



Az arc voOrdssége némi duzzanattal a szemek kornyékén (periorbitalis eritéma) és az arcon
(pofacsonti kiiités) gyakori, csakigy, mint a felsd szemhéjak lilas elszinezddése (heliotrop). A
kiiités gyakran sulyosbodik napozéds utdn (fényérzékenység). A kiiités atterjedhet a test tobbi
részére, vagy ki is fekélyesedhet. A felszines vérerek elvaltozasai, mint piros pottyok a
koromszegély borén és a szemhéjon valnak lathatova.

Jellemzden a torzshoz kozel esd izomcsoportok (proximalis izmok) érintettek szimmetrikusan,
sokszor a hastdji, hat- és nyakizmokkal egyiitt. Gyakorlatiasabban szo6lva ez azt jelenti, hogy a
gyermek esetleg elkezd tiltakozni az iskoldba val6 gyaloglas vagy a sportolés ellen, a kisgyermekek
pedig nytigdsek lesznek és azt kérik, vegyék fel 6ket. A betegség eldrehaladtaval a 1épcsdzés és az
agybol valo felkelés is problémat okozhat. A gyulladasban 1évé izmok megrovidiilnek
(izomzsugorodés, kontraktira) és hajlitott helyzetben rdgziilhetnek  fontos miikddésbeli karos
kovetkezményekkel.

Régota fennallo betegség esetében a kalcium(mész) felhalmozodhat a bor alatt és kemény csomodkat
alkothat, amelyek kifekélyesedhetnek ¢€s tejszerti valadék folyhat beldliik (kalcinozis). A betegség
legsulyosabb forméjanal a csontvdz 0Osszes izma (vazizomzat) érintett lehet, ide értve a 1égzés,
nyelés és hangképzésért felelds izmokat is. Ezaltal a hang megvaltozik, evési és nyelési nehézségek
Iéphetnek fel, valamint kohdgés és 1€gszomj is eléfordul: ezek fontos figyelmeztetd jelzések.

A gyomor-bél rendszer nem megfelel6 miikodése hasi fajdalommal, rossz kozérzettel, szoruldssal
tarsulva szintén gyakori. Ritka esetben a beleket ellaté véredények elzarddasa stlyos alhasi
problémékat okozhatnak.

Minden gyermeknél azonos a betegség?

Ez a betegség igen valtozatos. Nagyon széles a skala az egészen enyhe, minimalis miikodési
zavartol a sulyosan tehetetlen allapotig. A szervek érintettsége minden gyermeknél mas és mas.
Vannak esetek, ahol csak borbetegség és minimalis izomgyengeség van jelen, vagy még az sem,
vagy az izmok érintettsége egyediil van jelen, de van olyan is, hogy a betegség mélyrehatdan érinti
a bort, az izmokat, a tiidot és a beleket.

Mas ez a gyermekeknél, mint a felnétteknél?

A felnétteknél a dermatomiozitisz a hattérben allé rosszindulati daganat kovetkezménye is lehet.
Ez gyermekekre nem igaz. Az onmagaban jelenlevd (izolalt) izom gyulladas (polimiozitisz) gyakori
felndtteknél, mig gyermekeknél ritka. A felndtteknél a jellemzd laboratoriumi leletek sokszor
pozitivak, ami gyermekeknél ritkin mondhatd el: ez a hattérben allo betegségek kiilonbségét
sugallja.

Hogyan diagnosztizalhato? Milyen vizsgalatokrol van sz6?

A JDM diagnodzisa az izmok és a bor érintettségének fent mar targyalt klinikai tlinetein és
laboratoriumi vizsgalatok eredményeinek kombinacidjan alapszik. Kezdetben ugy nézhet ki, mint
mas betegség, mint példaul az SLE vagy a JIA, a vaszkulitisz vagy a velesziiletett izombetegség.
Ezeket klinikai és laboratériumi jellegzetességek alapjan kiilonboztethetjiik meg.

Az izomgyulladés sulyossagat a test kiillonbozd részein taldlhatd izmok erdsségének vizsgalataval
tesztelhetjiik. A hajszalerek  ¢érintettségét a  koromagyboron  figyelhetjik ~ meg
(kapillarmikroszkopiaval).

Az esetek tobbségében a megtamadott izmok ,,lyukasak" lesznek, és az altaldban az izomsejtekben
talalhato anyagok a vérbe szivarognak, ahol kimutathatéva valnak.

Ezek koziil a legfontosabbak az izomenzimnek nevezett fehérjék. Megjegyzendd, hogy hasonlo
enzimek a majbol is szarmazhatnak, és a laboratériumi leleteknek a klinikai képpel valo egyiittes,
meghatarozott kombinacidja segit a klinikusnak megkiilonbozetni a kétféle szarmazasi helyet.

Mas laboratoriumi tesztek, amelyek segithetnek a diagndzisban:

Az antinukleéris antitest (ANA) teszt pozitiv lehet, csakigy mint mas autoimmun betegségek
esetében.
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Vérvizsgalatokat gyakran alkalmaznak a betegség fennallasa kozben és az utdkezelésekor is (lasd
lent).

Az izommuikodés valtozasait specidlis elektrodak segitségével lehet mérni, amikor specialis
elektrodaként tliket szurkalnak az izmokba (elektromiografia, EMG). Tipusos betegség esetében ez
a vizsgalat ritkdn sziikséges. Az izomgyulladds kimutathatdé magneses rezonancia technikaval
(MRI) is.

Az izom-biopszia (az izom kis darabjanak -eltavolitdsa) eredményei fontosak ahhoz, hogy
megerdsithessiik a diagndzist, és nagyon hatékony eszk6z a betegség sajatossagainak jobb
megértésében is.

Altaldban mas vizsgalatokat is alkalmaznak, hogy kideritsék egyéb szervek érintettségét.

Az elektrokardiografia (EKG) és a sziv-ultrahang hasznosak a szivelvaltozas megallapitasaban, a
mellkas-rontgen vagy a CT vizsgalat a tiidok 1égzésfunkcios vizsgalataval egyiitt fényt derithet
ritkan eléforduld tiido érintettségre is. A nyelési folyamat rontgenvizsgalata kontraszt-folyadék
hasznélatanak segitségével kimutathatja a garat és a nyeldcsd izmainak érintettségét.

Miben van a jelentosége ezeknek a vizsgalatoknak?

A teljesen kifejlodott torzshoz kozel es6é izmok gyengeségének (a comb és a felkar izmainak
¢érintettsége) tipikus eseteiben és a jellegzetes bdrelvaltozasok jelenlétekor a dermatomiozitisz
diagndzisa csupan a kiilsé jegyek megfigyelésén alapul. A vizsgalatokat ezutdn arra hasznaljak,
hogy aldtdmasszék a diagnoézist és feliigyeljék a kezelést.

Az izmok érintettségét egységesitett pontrendszer és vérvizsgalatok (az izomkarosodast kimutato)
alapjan allapitjak meg.

Terapia

A JDM kezelhetd betegség, aminél a gydgyszeres kezelés arra iranyul, hogy a betegség zajlasat
féken tartsdk, amig csak az meg nem nyugszik. A kezelés egyénre szabott.

Amennyiben a betegséget nem tartjak féken, olyan karosodas 1éphet fel, ami még a gyermekeknél
is visszafordithatatlan lehet. Ez a karosodas hosszi tavi gondokat okozhat, értve ez alatt a
mozgaskorlatozottsagot, ami a betegség elmulasa utan is fennall majd.

Sok gyermeknél a fizioterdpia €és a pszicholdgiai tdmogatas fontos elemei lehetnek a JDM
kezelésének.

Milyen kezelési mdédok léteznek?

Kortikoszteroidok: ezek a szerek kiilondsen jok a gyulladas kontrollalasara, akarhol is van az a
szervezetben. Ha gyors hatdsra van sziikség, foként intravéndsan javasolt az alkalmazésuk.
Valgjaban minden mas gyodgyszernél gyorsabban hatnak, €és ¢letmentdek lehetnek. Sajnos ezeknek
is vannak mellékhatasai, ezért probaljak az orvosok a gyogykezelést hosszl tdvon mas gyogyszerek
segitségével megoldani. A mellékhatasok alatt a novekedés gatlasa, fokozott fertézésveszEly, magas
vérnyomas ¢és osztopordzis (csontritkulds) érthet6. Ezek a mellékhatdsok mind az adagolés
fliggvényei: a szteroidok kevés problémat okoznak alacsony adag esetén, azonban az adag
novekedésével a problémak szama is nd. A szteroidok szedése elnyomja a szervezet sajat maga altal
termelt szteroidok képzését és ez stlyos, végzetes gondot okozhat, ha hirtelen abbahagyjak a
szedését. Ezért a csokkentést fokozatosan kell véghezvinni.

A szteroidokkal valo kezelést sokszor Osszekapcsoljdk mas gyodgyszerek hasznalatdval is, mint
példaul a methotrexat, vagy a ciklosporin, amelyek segitenek fenntartani a betegség nyugalmi
allapotat ¢és csokkenteni a szteroid dozist.

Methotrexat: Ennek a gydgyszernek 6-8 hétre van sziiksége ahhoz, hogy hatasat elkezdje kifejtent,
¢s altalaban hosszu iddszakon at alkalmazzdk. A legfontosabb mellékhatdsa az émelygés,
hanyinger, emellett szajsebek kialakuldsa, a haj ritkuldsa és majproblémak. A majproblémak
enyhék, de az alkohol sokat ronthat rajtuk. Sulyos hatdsa van a magzat fejlodésére, ezért terhes ndk
nem szedhetik. Elméletileg van némi kockédzata a gyakoribb fertdzéseknek, bar a gyakorlatban
inkabb csak a baranyhimlot tapasztaltak.
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Ciklosporin: Csakugy mint a methotrexatot, ezt a szert is hosszu ideig alkalmazzak. Hossza tava
mellékhatasai kozé tartozik a magas vérnyomas, a szorzet fokozott ndvekedése, iny megvastagodas
¢s vese problémak.

Egyéb terapias lehetdségek még:

Intravénas immunglobulin (IVIG). Ez vérbol kinyert human (emberi) ellenanyagokat tartalmaz. A
véndba adjék be és egyes betegeknél az immunrendszeren mitkddésének modositasan keresztiil fejti
ki hatasat, a gyulladasos tiinetek javuldsat eredményezve. A pontos mikddési mechanizmusa
ismeretlen.

A kezelésekkel szemben makacsul ellenalld betegség esetében mas szerek, mint az azatioprin, vagy
a legsulyosabb esetben a ciklofoszfamid adasa vélhat indokolttd. Az ujabban kifejlesztett
gyogyszerek, mint példaul a bioldgiai hatéanyagok hasznalata a JDM esetében még kisérleti
stddiumban van, de csakligy, mint mas autoimmun betegségek esetében, itt is abban reménykednek,
hogy alternativ fejlédési iranyt jelentenck a JDM gyogykezelésében.

Fizioterapia:

A JDM gyakori fizikalis tiinete az izomgyengeség ¢és az iziileti merevség, amelyek a
mozgasképesség ¢€s az erdnlét csdkkenését eredményezhetik. Ezek a hatrdnyos képességek
rendszeres fizioterapids tevékenységgel javithatok. A fizioterapeuta mind a gyermekeknek, mind
szlileiknek egy sor hasznos nyujto, erdsitd €és erdnléti torna gyakorlatot tanit annak érdekében, hogy
felfejleszthessék az izomerdt és az alloképességet, €s hogy fenntartsak és javitsak az iziiletek
mozgasait. Kiilondsen fontos, hogy a sziiloket is bevonjuk ebbe a tevékenységbe azért, hogy a
torna gyakorlatok programjahoz vald egyiittmiikodést biztosithassak.

Mennyi ideig kell tartania a kezelésnek?

A gyogyszeres kezelés hossza minden egyes gyermek egyedi esetében a betegség
jellegzetességeitol fligg. Néhany gyermeknél a betegség rovid életli, mig masoknal sok-sok évig is
eltarthat.

Az orvosok célja, hogy ellendérzés alatt tartsdk a betegséget, és a kezelést csak akkor fiiggesztik fel,
ha a gyermek mar j6 ideje tiinetmentes. A JDM az a fajta betegség, amely kiilondsen érzékeny a
gyogyszeres kezelés csokkentésére. Ha tal gyorsan csokkentik a gyodgyszeradagot, a betegség jbol
fellobbanhat.

Mi a helyzet a nem konvencionalis (nem szokvanyos), illetve a kiegészito kezelésekkel?

Sok nem szokvanyos terapiat ajanlanak a betegek figyelmébe napjainkban, de érdemes jol
atgondolni a szakképzetlen ,orvosi" tandcsokat ¢€s Ilehetséges kovetkezményeiket. Ha nem
szokvanyos  terdpiat  kivannak  kiprobalni, kérjiik, elébb  konzultidljanak errél a
gyermekreumatologussal. A legtobb orvosnak nincs ellenvetése abban az esetben, ha tovabbra is
kovetik az & szakmai tanacsait. Amennyiben bizonyos gyogyszerek, mint példaul
glukokortikoszteroidok sziikségesek a JDM ellenérzés alatt tartasdhoz, nagyon veszélyes lehet
hirtelen leallni ezekkel, amig a betegség még aktiv.

Ellendrzések, kivizsgalasok

Maodfelett fontos a rendszeres ellendrzés, hogy figyelemmel lehessen kisérni a betegség aktivitasat
¢s a kezelés mellékhatésait. Az izomerd objektiv mérése az izomgyengeség megfigyelését teszi
lehetové. Mivel a JDM a szervezet minden részét megtamadhatja, az orvosnak a gyermeket teljes
egészében figyelmesen meg kell vizsgalnia. Az ellendrzések magukba foglaljak az izomeré mérését
¢és a vérvizsgalatokat, mint példaul az izom-enzim vizsgalatokat és azokat, amelyek a gyogyszerek
kérosito hatasat tarhatjak fel.

Prognézis

Ha a betegség reagdl a kezelésre, akkor a JDM altalanos prognozisa kedvezd, ellentétben a
felnéttkori DM-mel. A JDM nem hozhatd Gsszefliggésbe rosszindulati daganat kialakuldsaval.
Ennek ellenére létezik egy csekély halalozasi kockazat azokban a ritka esetekben, amikor a
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betegség akut (heveny) fazisaban 1égzdszervi, sziv-, idegrendszeri vagy gyomor-bél komplikaciok
alakulnak ki. A funkcionalis végkimenetelt nagyrészt a kalcium lerakddasok (kalcindzis) mértéke és
az izomgyulladas stulyossaga hatarozza meg. Az utobbi izomsorvadashoz és izomzsugorodashoz
vezethet. A kalcin6zis a JDM-es gyermekek 10-30 szazalékanal fordul eld. A kalcindzis ellen nincs
bizonyitottan hatékony kezelés.

A betegség lefolydsa szerint a betegség altipusokra oszthat6. A monociklikus (egy ciklusi)
lefolyasa DM-et a betegség 1 epizodjanak tekintik, amelynek jellemzdje, hogy kezdete utan két
évvel visszaesés nélkiil megnyugszik. Ennek a tipusnak a legkedvezdbb a progndzisa.

A kronikus, policiklikus (tobb ciklusu) lefolydsu JDM-re a betegség huzamos megnyugvasa
jellemzd, egy vagy tobb visszaeséssel a kezelés befejezése utan.

A krénikusan aktiv betegségre a kezelés ellenére is tartos aktivitas jellemz6 (kronikusan fellangolo
betegséglefolyas). Ezen utolso tipusban a szovédmények kockézata magas.

5 12/2003



