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2. DIAGNOZA A LECBA

2.1 LiSi se nemoc u déti od dermatomyozitidy u dospélych?

U dospélych mize dermatomyozitidu provazet rozvoj zhoubného
nadorového onemocnéni .Tato souvislost se u déti nevyskytuje.
Postizeni svalll bez zdnétu klze (polymyozitida) je u dospélych ¢astéjsi
nez u déti. U dospélych byvaiji v krvi nalezeny nékteré specifické
autoprotilatky, které se u déti obvykle nevyskytuji. V poslednich letech
vSak byly popsany nékteré specifické autoprotilatky typictéjsi pro
détsky vék. K rozvoji kalcinézy dochazi castéji u déti nez u dospélych.

2.2 Jak se JDM diagnostikuje ? Jaké testy se pouzivaji ?
Diagndza JDM je stanovena na zakladé klinického nalezu, vySetreni krve
a dalSich vysetreni jako je napr. MRI (magnetickd rezonance) nebo
biopsie postizenych svall (odebrani malého vzorku svalové tkané).
Pristup ke kazdému pacientovi je individualni, Iékar dle aktualnich
projevl doporuci vysSetrovaci postup. Klinické vysetreni spociva ve
stanoveni svalové sily a posouzeni kozniho nalezu a cévnich zmén v
okoli nehtového IGzka. Pokud jsou pritomny typické znamky
onemocneéni ve smyslu postizeni svalstva a typické kozni zmény, je
stanoveni spravné diagndézy pomerné snadné.

Nékdy mUze JDM pripominat jiné automunitni onemocnéni (napfr.
artritidu, systémovy lupus erythematosus nebo vaskulitidu) nebo taky
vrozena svalova onemocnéni. Teprve vysetreni urci spravnou diagnézu
u Vaseho ditéte.

Krevni testy
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Krevni testy pomohou vysetrit hodnotu zanétlivych ukazateld, stav
imunitniho systemu i nasledky zpUsobené zanétem svall. Lékar tak
mUze zhodnotit aktivitu onemocnéni a Ucinnost |éCby. U vétSiny
nemocnych jsou z postizenych svalt uvolnovany latky, které Ize najit ve
zvyseném mnozstvi v krevnim obéhu. Jsou bilkovinné povahy a nazyvaji
se svalové enzymy. MUzeme sledovat hladinu péti svalovych enzymd:
CK, LDH, AST, ALT a aldolazy. U vétsSiny pacientl je zvySen nejméné
jeden z nich (prestoze u nékterych déti mohou byt vsechny enzymy v
normeé). Z ostatnich testl mize napomoci k diagnoze vysetreni
antinuklearnich protilatek (ANA), protilatek specifickych pro myozitidy
(MSA) a protilatek ¢asto spojenych s myozitidou (MAA). ANA a MAA vsak
mohou byt pozitivni i u jinych autoimunnich onemocnéni

Magneticka rezonance (MRI)
Zanét svall je obvykle patrny pfi vysetreni pomoci magnetické
rezonance (MRI).

Dalsi vysetfeni svalu

Svalova biopsie (odebrani malého vzorku svalové tkdné) mulze prinést
dllezité poznatky pro vlastni diagnosu, pripadné i pro posouzeni
zavaznosti onemocnéni. Je take velmi dllezitym vyzkumnym
prostredkem, pomahajicim porozumét principdm nemoci.

Funkcni zmény svalu mohou byt zjiStovany pomoci specialnich elektrod
zavedenych do svalu (elektromyografie, EMG).Toto vySetreni pom0ze
odlisit JDM od nékterych vrozenych svalovych onemocnéni. U zcela
jednozacnych pripad vsak nebyva obvykle nutné toto vysetreni
provadét.

Dalsi testy

Dalsi testy pomahaji zjistit pripadné postizeni jinych orgdnd. Jedna se
hlavné o srdecni sval, plice a zazivaci Ustroji. Mezi provadéna vysetreni
patri vySetreni srdce: elektrokardiografie (EKG), echokardiografie
(ultrazvuk srdce), vySetreni plic: rentgen plic nebo pocitacova
tomografie (CT ) plic a vysetreni plicnich funkci (spirometrie). K
vySetreni zazivaciho traktu patri ultrazuk bricha a kontrastni rentgenové
vysetreni polykaciho aktu.

2.3 Jaky je vyznam testi ?
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U typicky probihajiciho onemocnéni s rozvinutymi projevy svalové
slabosti (zejména v oblasti pletence panevniho a pazniho) a s
charakteristickou vyrazkou muUze byt diagnéza JDM stanovena na
zakladé pouhého klinického vysetreni. Dalsi testy jsou pouzivany k
potvrzeni diagnézy a k monitorovani aktivity onemocnéni a dcinnosti
|éCby. K uréeni miry postizeni svall se pouzivaji standardizované
svalové testy (childhood myositis assessment scale- CMAS a manual
muscle testing 8- MMT8) a vysetreni krve, detekujici zvyseni svalovych
enzym{ a zanétlivych parametrd.

2.4 Jaka je lécba ?
JDM je lécCitelnou nemoci. Neni vSak vylécitelnd, takze cilem IéCby je
zklidnit onemocnéni a udrzet je pod kontrolou pomoci 1€kl tak dlouho,
dokud nedojde k Uplnému Ustupu zanétu (tzv. remise). LéCba se vzdy
prizplsobuje zavaznosti stavu a potfebdm kazdého jednotlivého
pacienta. Pokud nemoc neni delsi dobu pod kontrolou, mUze dojit k
rozvoji nevratného poskozeni s dlouhodobymi, nékdy trvalymi nasledky.
U vétsiny déti je nezbytnou soucasti [éCby rehabilitace. K dispozioci by
méla byt moznost pohovoru s psychologem, socidlnimi a pedagogickymi
pracovniky.

2.5 Jaké léky se pouzivaji ?
VsSechny pouzivané Iéky ovlivnuji imunitni system ve snaze zastavit
zanéetlivé zmeény a zabranit tak poskozeni tkani.

Kortikosteroidy

Tyto léky tlumi velmi rychle a ucinné projevy zdnétu i celkovou aktivitu
imunitniho systemu. Pokud je nutny rychly IéCebny zasah (vzacné zivot
zachranujici), je mozné je podat v podobé nitrozilni infuze. Jsou hlavnim
|ékem pouzivanym u aktivni |DM.

Kortikosteroidy mohou mit (zejména pri dlouhodobém uzivani) fadu
vedlejsich ucinkd. Patri mezi né napr.pribyvani na vaze, zpomaleni
rdstu, ridnuti kosti (osteoporoza), zvysend vnimavost k infekcim,
zvyseny krevni tlak, rozvoj cukrovky. V pripadé nizkych davek
kortikosteroidl byvaji nezadouci Ucinky pouze mirné. Vétsinu problémd
zplsobuji vysoké davky, zejména dlouhodobé podavané. Kortikoidy
tlumi v téle tvorbu vlastnich hormond stejné povahy (kortizol) a po dobu
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|éCby je tak nahradi, proto se davky nesmi prilis rychle snizit nebo
vysadit. LéCba kortikoidy se obvykle kombinuje s dalSimi
imunosupresivnimi léky (napr. metotrexat) k dlouhodobé kontrole
zanétu

Metotrexat
Metotrexat zacina plsobit asi po 6-8 tydnech od zacatku podavani a
uziva se dlouhodobé. Hlavnimi vedlejsimi uc¢inky byva nevolnost po
podani, afty v dutiné Ustni, zvysSeni jaternich testl, ridnuti viasa.
Problémy s jatry jsou obvykle mirné, mohou se vsak zhorsit pfi
soucasném pozivani alkoholu. Teoreticky mlze byt zvySené riziko
infekci, obvykle vSak déti uzivajici metotrexat nebyvaji proti svym
vrstevniklim castéji nemocné. Problémem mohou byt plané nestovice,
které mohou mit u déti, Ié¢enych metotrexatem, zavaznéjsi pribéh.
Vyskyt vedlejsich Gcinkl (zejména na jatra) Ize snizit podavanim
kyseliny listové. Metotrexat mlze poskodit vyvijejici se plod a nesmi se
proto podéavat v téhotenstvi.
Pokud neni choroba pod kontrolou pfi uzivani kobinace kortikoidU a
metotrexatu, pouzivaji se dalsi Iéky, ¢asto v kombinaci.

Ostatni imunosupresivni léky

Cyclosporin je podobné jako Metotrexat obvykle podavan dlouhodobé.
Mezi jeho vedlejsi Ucinky patri zvysSeni krevniho tlaku, zvyseni ochlupeni
kGze, zbytnéni dasni a problémy s ledvinami. Mykofenolat mofetil je
rovnéz obvykle podavan dlouhodobé. Vseobecné je dobre snasen. K
moznym hlavnim vedlejSim Gc¢inkdm patfi bolest bricha, prljem a
zvyseneé riziko infekci. Cyklofosfamid je indikovan v IéCbé
nejzavaznéjsich forem nemoci nebo u pacientd s nedoste¢nou ucinnosti
predchozich uvedenych Iéka.

Intravendzni imunoglobuliny (IVIG)

Obsahuiji lidské protilatky, ziskané z krve darcl. Podavaji se primo do
zily v podobé infuse. Pfesny mechanismus Ucinku neni znam.

Rehabilitace

Obvyklymi projevy JDM jsou slabost svall a ztuhlost kloubd, které vedou
ke snizeni pohyblivosti a télesné vykonnosti. Svalové kontraktury
mohou vést k omezeni pohybu. Citlivé vedeny individualni rehabilitacni
program ma proto velky vyznam k udrzeni funkce postizenych svall a
predchazeni dlouhodobému funkénimu omezeni. Typ cviCeni a jeho
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intenzita se liSi v prdbéhu nemoci v zavislosti na aktivité onemocnéni.
Rehabilitacni pracovnik zacvici pacienta i jeho rodice v provadéni
protahovacich cviceni, pozdéji pak v posilovani svalll a ke zvySeni
celkové zdatnosti tak, aby se zlepsil a udrzel potrebny rozsah kloubd. Je
nesmirné ddlezité, aby se rodice podileli na této ¢innosti a pomohli tak
ditéti dodrzovat rehabilitacni program.

Pomocné léky
Je doporucovano pravidelné podavani vitamin u D a vapniku (k prevenci
a léCebé osteoporozy - ridnuti kosti )

2.6 Jak dlouho ma lécba trvat ?

Délka trvani |éCby je u kazdého pacienta individudlni a zavisi na
projevech a zavaznosti onemocnéni. Vétsina déti s JDM se I&ci
minimalné 1-2 roky, nicméné nekteré déti musi byt IéCeny radu let.
Cilem l1éCby je dostat nemoc pod kontrolu. Proto se k postupnému
vysazovani |ék{ obvykle pristupuje az po urcitém obdobi neaktivity
nemoci, po kterou je dité bez jakychkoli projevi nemoci (obvykle mnoho
meésicl). Jako neaktivni onemocnéni oznacujeme stav bez projev(
onemocnéni s normalnimi vysledky krevnich vySetreni. Zhodnoceny
musi byt vSechny aspekty nemoci.

2.7 A co jiné, nekonvencni lécebné postupy ?

Na trhu je k dispozici velké mnozsti rGznych pripravkd, slibujicich
zarucenou pomoc u rady chronickych onemocnéni. Jejich pouziti se
mUze zdat velmi ldkavym, zvlasté v situaci, kdy se bézné medicinské
postupy nezdaji byt dostatecné Uspésné. Jednotlivci mohou prichazet se
zkusenosti priznivého Ucinku toho ¢i onoho prostredku. Bohuzel
ucinnost zddného z nich nebyla prokdzana a rada pacientt doplatila na
to, Ze prestali uzivat predepsané léky v dlvére v nabizené, ¢asto
financ¢né nakladné prostredky. Vétsina Iékard se nebude branit
vyzkousSet neskodné pripravky, pokud bude soucasné dodrzovana
predepsana Iécba. Je velmi vhodné prodiskutovat pripadné pouziti
téchto pripravkd s osetrujicim Iékarem. Pred¢asné snizeni davek nebo
preruseni 1é¢by zejména v pripadé kortikoid mUze totiz vést k
nebezpecnému vzplanuti nemoci.
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2.8 Kontroly
Pravidelné sledovani aktivity nemoci a pripadnych vedlejsich Gcink(
|éCby je nesmirné dilezité. Objektivni vySetreni svalové sily umoznuje
monitorovani stupné svalové slabosti. Jelikoz JDM mUze postihnout
jakoukoli ¢ast téla, je vzdy nezbytné celkové vysSetreni [ékarem. Pri
kontrolach je nutné ocCekdvat kromé svalového testu a celkového
vySetreni rovnéz vysetreni krevni k urCeni aktivity onemconéni a
monitorace Ucinkl i ev.vedlejsich Ucinkl 1éCby.

2.9 Jaké jsou dlouhodobé vyhledy (prognéza)?
Jsou 3 zpUsoby priéibéhu onemocnént:

Monocyklicky prlbéh je charakterizovan jedinym pocatecnim
vzplanutim nemoci nasledovanym dlouhodobym zklidnénim (remisi) v
pribéhu prvnich 2 let od zac¢atku nemoci Tato forma ma nejpriznivejsi
dlouhodobou prognézu. U JDM s chronickym polycyklickym prlibéhem
se strida obdobi remise a vzplanuti nemoci (relapsu) obvykle v
souvislosti se snizovanim davek ¢i vysazenim IéCby. Pro chronicky
aktivni prbéh je typicka pritomnost trvajici aktivni nemoci navzdory
podavané |écbé. Tato forma ma nejvyssi riziko komplikaci. Ve srovnani s
dospélymi pacienty s dermatomyozitidou ma onemocnéni u déti
nadorovym onemocnénim (malignitou). Zavaznéjsi prdbéh nemoci byva
u déti, u kterych doslo k postizeni vnitrnich organl (plic, srdce,
nervového systému nebo strev) Ci ke vzniku kalcifikaci. V akutnim
stadiu m@ze byt onemocnéni i zivotohrozujici. Dlouhodobé potize
mohou zpUsobovat svalové kontraktury, ztrata svalové sily ¢i kalcinozy.
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