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1. CO JE JUVENILNi DERMATOMYOZITIDA

1.1 Co je to?
Juvenilni dermatomyozitida (JDM) je vzacné onemocnéni, které postihuje
svaly a kUzi. Jako "juvenilni" se nemoc oznacuje, pokud jeji projevy
zacnou u osoby mladsi 16 let.
Juvenilni dermatomyozitida patfi do skupiny autoimunitnich
onemocneéni. Za normalnich okolnosti nam imunitni system pomaha
prekonavat infekce. U autoimunitnich onemocnéni dochazi k abnormalni
(zvysené) reakci imunitniho system na zdravé tkané.Tim vznika zanét,
ktery zpUlsobuje otok tkadni a mlze vest k naslednému poskozeni tkani.
U JDM zanét postihuje hlavné drobné cévy kize (dermato-) a kosterniho
svalstva (myositis).To vede k hlavnim projeviim nemoci, kterymi jsou
slabost a bolest svall hlavné ve skupinach svalstva trupu, pletence
panevniho, pazniho a Sije.VétSina pacientld ma rovnéz typickou kozni
vyrazku, kterd se mlze vyskytovat na rliznych mistech téla
(oblic¢ej,vicka,kolena,lokty, drobné klouby prstt). K vyskytu této vyrazky
nemusi dochazet vzdy soucasné se svalovou slabosti, mlze ji
predchazet nebo ji nasledovat.V ojedinélych pripadech mohou byt
postizeny i drobné cévy jinych organa.

Dermatomyozitida se vyskytuje u déti, dospivajicich i dospélych. Mezi
pridbéhem nemoci u déti a u dospélych vsak existuji nékteré rozdily.
Napriklad u dospélych pacientll s dermatomyozitidou mize byt nemoc
az u 30% pripadt spojena s nddorovym onemocnénim (malignitou),
zatimco u déti tato spojitost zjisténa nebyla.

1.2 O jak casté onemocnéni se jedna ?
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JDM je u déti vzacna. Jeji rocni vyskyt se odhaduje na 4 pripady z 1
milionu déti. Divky jsou postizeny Castéji nez chlapci. Nemoc nejcastéji
zacina ve véku 4-10 let, ale mlze zacit v kterémkoliv véku. Onemocnét
mohou déti vSech etnik na celém svéte.

1.3 Jaké jsou priciny onemocnéni ? Je onemocnéni dédicné?
Proc¢ moje dité onemocnélo? Dalo se onemocnéni predejit?
PriCiny vzniku |DM nejsou znamy. Mezinarodné probihd mnoho
vyzkumnych praci s cilem zjistit pri¢inu onemocnéni.

JDM je v souCasné dobé povazovana za autoimunitni onemocnéni, které
je pravdépodobné zplisobeno mnoha faktory. Podili se na nich
genetické predispozice (vrozené faktory) i vlivy vnéjsiho prostredi, jako
je napr. UV zareni nebo infekce. To, ze nékteré viry nebo bakterie
mohou zpUsobit abnormalni reakci imunitniho systemu, bylo prokazano
radou studii. V nékterych rodinach déti s JDM je zase mozno najit
prfibuzné s jinym autoimunitnim onemocnénim (napr. s cukrovkou I.
typu nebo revmatoidni artritidou). Na druhou stranu nebylo prokazano
zvyseneé riziko vzniku JDM u dalSiho ¢lena rodiny.

V soucCasné dobé se nevi, jak rozvoji JDM predejit. Neexistuje zadna
moznost, jak by mohli rodi¢e zabranit vzniku tohoto onemocnéni u
svého ditéete.

1.4 Jde o nakazlivou nemoc?
JDM neni nakazliva.

1.5 Jakeé jsou hlavni projevy JDM?
U kazdého nemocného probihd onemocnéni riizné. U vétsiny déti se
vyskytuje:

Unava (unavitelnost)

Déti byvaji ¢asto unavené. Snadna unavitelnost mlze vést ke
zhorsovani télesné zdatnosti a k mensi vykonnosti pri béznych détskych
aktivitach.

Bolest svalu a svalova slabost.
VétsSinou jsou oboustranné a soumérné postizeny svalové skupiny,
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kterymi jsou koncetiny pripojeny k trupu, tedy svaly pletence pazniho a
panevniho, Casto také zadové svaly, svaly Sije a bficha. V praxi to
znamena, ze ma dité nejdrive problémy pfi delsi chlzi a pri sportovnich
aktivitach, postupné jsou potize i pri béznych dennich ¢innostech, jako
je vstavani z postele ¢i chlize po schodech. Malé déti nechtéji chodit,
vyZaduji noseni a chovani. U nékterych pacientd mlze vest zanét svalll
k jejich zkracovani a tuhnuti v pokrcené pozici (kontraktura), coz vede k
dalSimu funkénimu omezeni.

Bolest, otoky a ztuhlost kloubu

U JDM mohou byt zanétem postizeny velké i male klouby. Hlavnimi
projevy zanétu kloubu (artritidy) byva bolest, otok a omezenda hybnost.
Postizeni kloub@ pri adekvatni 1é¢bé onemocnéni rychle ustupuje a
nezanechava na kloubech trvalé nasledky.

Vyrazka

Vyrazka se u JDM objevuje na riznych mistech téla. V obliceji se
projevuje otokem kolem oci (periorbitalni edém), vicka mohou mit
nafialovély nddech (heliotropni ras), mtze byt také zarudnuti tvari
(malarni ras). Vyrazka se mUze objevit i na jinych ¢astech téla (hrbety
rukou, nad drobnymi klouby rukou, koleny a lokty), klize zde mize byt
zhrubéld (Gottronovy papuly). U déti s JDM se mohou vyskytovat i jiné
kozni zmény, napr. rozsifené drobné cévky v oblasti nehtovych I(zek,
oc¢nich vi¢ek nebo okraji dasni. Kozni projevy se ¢asto zhorsuji pfi
vystaveni slunecnimu (UV) zareni. Tento jev se oznacuje jako
fotosenzitivita. Na nékterych mistech se mohou diky nedostatecnému
prisunu krve zanicenymi cévami tvorit viredy (ulcerace). Kozni projevy
mohou projevim svalového postizeni (bolest a slabost sval()
predchazet.

Kalcindéza

V pridbéhu onemocnéni (vzacné jiz na pocatku) se mohou pod kizi a ve
svalech hromadit vapenaté soli, které tvori zatvrdlé zdureniny
(kalcinéza). Povrch klize nad nimi se mlze otevrit s naslednym
uvolnénim mlécné tekutiny, obsahujici vapnik. Tyto projevy onemocnéni
jsou obtizné Iécitelné.

Bolest bricha nebo nevolnost
Nékteré déti maji zazivaci problémy jako napr.bolesti brficha, nevolnost
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nebo zacpu.Vzacnou, ale zdvaznou komplikaci mlze byt uzavér cév
privadéjicich krev do strev, pripadné jinych vnitrnich organa.

Postizeni plic

Svalova slabost mUze zpUsobit dechové potize, zmény hlasu ditéte a
polykaci potize. Nékdy vede zanét v plicich k rozvoji dusnosti.
vcetné svall dllezitych pro dychani, polykani a mluveni. Z tohoto
dlvodu jsou zmény hlasu, potize pri polykani, kaslani a zadychavani
velmi dllezitymi varovnymi signaly.

1.6 Projevuje se nemoc u vsech déti stejné ?

Onemocnéni ma velmi rliznorody pr@béh i zdvaznost. U nékterych déti
prevladaji kozni projevy bez znamek svalové slabosti
(dermatomyozitida bez myozitidy), u jinych se mtze svalova slabost
projevit jen abnormalnimi vysledky svalovych testl. U dalsiho ditéte
mohou byt plné rozvinuty projevy onemocnéni klize, svall, kloubd, plic i
strev.
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