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1. CO TO JEST MLODZIENCZE ZAPALENIE SKORNO-MIESNIOWE

1.1 Co to za choroba?

Mtodziehcze zapalenie skdrno-miesniowe (MZSM) jest rzadka chorobg
atakujgcg miesnie i skdre. Chorobe okresla sie jako ,mtodziencza", gdy
rozpoczyna sie przed 16. rokiem zycia.

Mtodziehcze zapalenie skérno-miesniowe nalezy do grupy schorzen,
ktére uwaza sie za choroby autoimmunologiczne. Zazwyczaj uktad
immunologiczny (odpornosciowy) pomaga nam walczy¢ z infekcjami. W
chorobach autoimmunologicznych, uktad odpornosciowy reaguje inaczej
| staje sie nadaktywny w prawidtowych tkankach. Taka reakcja uktadu
odpornosciowego prowadzi do powstania stanu zapalnego, ktéry
powoduje obrzek tkanek i moze prowadzi¢ do ich uszkodzenia.

W MZSM choroba objete sg drobne naczynia krwionosne w skérze i
miesniach, stad nazwa schorzenia. Prowadzi do objawdw, takich jak
ostabienie lub bél miesni, zwtaszcza tutowia oraz miesni wokét bioder,
ramion i szyi. Wiekszos¢ pacjentéw ma réwniez typowa wysypke na
skérze. Moze ona wystepowac w wielu miejscach na ciele: na twarzy,
powiekach, stawach rak, kolanach i tokciach. Wysypka na skérze nie
zawsze wystepuje w tym samym czasie co ostabienie miesni - moze
wystgpi¢ wczesniej lub pézniej. W rzadkich przypadkach choroba moze
objg¢ rowniez drobne naczynia krwionosne w innych narzgdach.
Zapalenie skérno-miesniowe moze rozwingc¢ sie u dzieci, mtodziezy i
dorostych. Istniejg pewne réznice miedzy zapaleniem skérno-
miesniowym u dorostych a mtodzienczym zapaleniem skoérno-
miesniowym. U ok. 30% dorostych zapalenie skdérno-miesniowe jest
powigzane czyli nowotworem ztosliwym, natomiast mtodziehcze
zapalenie skérno-miesniowe nie jest zwigzane z wystepowaniem
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nowotworow.

1.2 Jak czesto choroba wystepuje?

MZSM jest rzadka chorobg dzieciecg. Kazdego roku rozwija sie u okoto 4
na 1 milion dzieci. CzesSciej wystepuje u dziewczat niz u chtopcow.
Najczesciej do zachorowania dochodzi miedzy 4. a 10. rokiem zycia,
chociaz choroba moze rozwing¢ sie u dziecka w kazdym wieku. MZSM
moze rozwingc¢ sie u dzieci z catego sSwiata, o dowolnym pochodzeniu
etnicznym.

1.3 Jakie sa przyczyny choroby i czy jest ona dziedziczna?
Dlaczego moje dziecko choruje na te chorobe i czy mozna jej
zapobiec?

Doktadna przyczyna zapalenia skdrno-miesniowego nie jest znana. Na
catym Swiecie toczy sie wiele badah majacych na celu poznanie
przyczyny MZSM.

Obecnie mtodziehcze zapalenie skdrno-miesniowe jest uwazane za
chorobe autoimmunologiczng, ktérg powoduje prawdopodobnie kilka
czynnikéw. Mogg by¢ wsrdd nich genetyczne predyspozycje potgczone z
narazeniem na srodowiskowe czynniki wyzwalajgce, takie jak
promieniowanie UV czy infekcje. Badania wykazaty, ze niektére zarazki

(wirusy i bakterie) moga powodowac nieprawidtowg prace uktadu
odpornosciowego. W niektérych rodzinach dzieci cierpigcych na MZSM
wystepujg rowniez inne choroby autoimmunologiczne (np. cukrzyca lub
zapalenie stawow). Jednak ryzyko, ze u innego cztonka rodziny rozwinie
sie MZSM, nie jest zwiekszone.

Obecnie nie sg znane sposoby zapobiegania MZSM. Najwazniejsze jest
to, ze jako rodzic nie moégt/mogta Pan(i) zrobi¢ nic, aby zapobiec
rozwojowi MZSM u swojego dziecka.

1.4 Czy choroba jest zakazna?
MZSM nie jest choroba zakazng ani zarazliwa.

1.5 Jakie sa gtédwne objawy choroby?
U kazdego chorego na MZSM wystgpig inne objawy. U wiekszosci dzieci
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wystepuje:

Zmeczenie

Dzieci s czesto zmeczone. Moze to prowadzi¢ do ograniczonej
zdolnosci do ¢wiczenh, a nastepnie do potencjalnych trudnosci z
codziennymi czynnosciami.

B4l i ostabienie miesni

Choroba czesto zajmuje miesnie tutowia oraz brzucha, plecéw i szyi. W
praktyce dziecko moze zaczgé¢ odmawia¢ chodzenia na duze odlegtosci i
uprawiania sportu; mtodsze dzieci mogg grymasi¢, domagajac sie
czestszego noszenia na rekach. W miare postepowania MZSM
problemem moze stac sie wchodzenie po schodach lub wstawanie z
tézka. U niektérych dzieci miesnie stajg sie napiete i krotsze -
nazywamy to przykurczami. Przykurcze prowadzg do problemdéw z
catkowitym wyprostowaniem reki lub nogi zajetej choroba: tokcie i
kolana maja tendencje do pozostawania w pozycji zgietej. Moze to
wptywac na ruchomos¢ rak lub ndg.

Bol stawow, a czasem ich obrzek i sztywnos¢

MZSM moze zajg¢ zarowno duze, jak i mate stawy. Stan zapalny moze
powodowac obrzek oraz bél stawdw i problemy z poruszaniem nimi.
Stan zapalny dobrze poddaje sie leczeniu i nie zdarza sie, aby uszkadzat
stawy.

Wysypki skorne

Wysypka obserwowana w mtodziehczym zapaleniu skérno-miesniowym
(MZSM) moze pojawic sie na twarzy, moze tez dawac objawy w postaci
obrzekéw wokét oczu i fioletoworézowych przebarwieh na powiekach
(rumien heliotropowy), moze réwniez pojawic sie zaczerwienienie na
policzkach oraz na innych czesciach ciata (kostkach, kolanach i
tokciach), gdzie skéra staje sie grubsza (sg to tzw. grudki Gottrona).
Wysypka skérna moze wystgpi¢ na dtugo przed pojawieniem sie bélu
miesni czy ostabienia. U dzieci z MZSM moze pojawiac sie wiele innych
wysypek. Czasem lekarz moze zauwazy¢ u dziecka poszerzone naczynia
krwionosne (widoczne jako czerwone plamki ) na tozyskach paznokci lub
powiekach dziecka. Niektére wysypki w przebiegu MZSM s wrazliwe na
Swiatto stoneczne (tzw. fotowrazliwosc), natomiast inne mogg
przechodzi¢ w owrzodzenia.
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Wapnica

W trakcie choroby pod skdérg moga tworzy¢ sie twarde guzy zawierajgce
waph. Zjawisko to jest nazywane wapnicg skéry. Czasem pojawia sie juz
na poczatku choroby. Wierzch guza moze by¢ tkliwy, a z wnetrza moze

wycieka¢ mleczny ptyn (waph). Gdy juz powstang, guzy te sg trudne do
leczenia.

Bol brzucha

Niektére dzieci majg problemy z jelitami. Mogg to by¢ béle brzucha lub
zaparcia, a czasem powazne problemy brzuszne, jesli zajete zostang
naczynia krwionosne jelit.

Zajecie ptuc

Ze wzgledu na ostabienie miesni mogg pojawic sie problemy z
oddychaniem. Ostabienie miesni moze réwniez powodowac zmiany w
gtosie dziecka oraz problemy z przetykaniem. Czasem w ptucach
pojawia sie stan zapalny, ktéry moze powodowac skrécenie oddechu.
W ciezszej postaci zajete mogg by¢ w zasadzie wszystkie miesnie
szkieletowe), co powoduje problemy z oddychaniem, przetykaniem i
moéwieniem. Dlatego tez zmiany gtosu, problemy z karmieniem lub
przetykaniem, kaszel i skrocony oddech sg istotnymi objawami choroby.

1.6 Czy choroba przebiega tak samo u wszystkich dzieci?
Stopien zaawansowania choroby jest indywidualny dla kazdego dziecka.
U niektdrych dzieci choroba zajmuje tylko skére, a miesnie nie sg
ostabione (jest to tzw. zapalenie skérno-miesniowe bez zapalenia
miesni) lub ostabione w niewielkim stopniu, co jest widoczne tylko w
badaniu. Inne dzieci mogg mie¢ wiele czesci ciata zajetych choroba:
skére, miesnie, stawy, ptuca i jelita.
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