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1. CE ESTE DERMATOMIOZITA JUVENILA

1.1 Ce fel de boala este aceasta?

Dermatomiozita juvenila (DMJ) este o boala rara care afecteaza muschii
si pielea. O boala este definita ca ,juvenila", atunci cand debuteaza
inaintea varstei de 16 ani.

Dermatomiozita juvenila (DMJ) apartine unei categorii de boli denumite
"boli autoimune". De obicei, sistemul imunitar ne ajuta sa luptam
impotriva infectiilor. in bolile autoimune, sistemul imunitar reactioneaza
in mod diferit si devine hiperactiv in tesutul normal. Aceasta reactie a
sistemului imunitar cauzeaza inflamatia, care determina tumefierea
(umflarea) tesuturilor si poate duce la leziuni ale tesutului.

in DMJ, inflamatia afecteaza vasele de sdnge foarte mici din muschi
(miozita) si din piele (dermatita). Aceasta conduce la aparitia de
simptome precum hipotonie (slabiciune musculara) sau durere
musculara, mai ales in muschii trunchiului si in muschii din jurul
soldurilor, umerilor si gatului. Cei mai multi pacienti prezinta, de
asemenea, eruptii cutanate tipice. Aceste eruptii pot afecta mai multe
zone ale corpului: fata, pleoape, pe dosul degetelor de la maini,
genunchi si coate. Eruptiile cutanate nu se manifesta intotdeauna in
acelasi timp cu hipotonia: ele se pot dezvolta inainte sau dupa aceasta.
in cazuri rare, pot fi de asemenea implicate vasele mici de sange din
alte organe.

Atat copiii si adolescentii, cat si adultii pot dezvolta dermatomiozita.
Exista unele diferente intre dermatomiozita juvenila si cea a adultilor. in
~ 30% dintre cazurile de adulti cu dermatomiozita, exista o relatie cu
cancerul (= malignitate), in timp ce in DMJ nu exista nicio asociere cu
cancerul.
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1.2 Cat este de frecventa?

DM] este o boala rara la copii. Aparitia bolii este estimata la aproximativ
4 cazuri la 1 milion de copii. Este ceva mai frecventa la fete decat la
baieti. Debutul se produce cel mai adesea intre varstele de 4 si 10 ani.
Copiii din Intreaga lume si din toate mediile etnice pot dezvolta DMJ.

1.3 Care sunt cauzele bolii? Este o boala care se mosteneste?
De ce copilul meu are aceasta boala si poate ea fi prevenita?
Cauza exacta a dermatomiozitei ramane necunoscuta. Pe plan
international, se fac multe studii de cercetare pentru a incerca sa se
gaseasca cauza DM]J.

DM] este in prezent privita ca o boala autoimuna si este, probabil,
cauzata de mai multi factori. Acestia ar putea include predispozitia
genetica a unei persoane, in combinatie cu expunerea la medii
declansatoare, cum ar fi radiatiile UV sau infectiile. Studiile au aratat ca
unii germeni (virusuri si bacterii) pot declansa un raspuns anormal al
sistemului imunitar. Unele familii cu copii afectati de DMJ sufera de alte
boli autoimune (diabet sau artrita, de exemplu). Cu toate acestea,
atunci cand exista un caz de DMJ in familie, riscul ca un al doilea
membru al familiei sa dezvolte boala nu este crescut.
in prezent, nu se poate face nimic pentru a preveni DMJ. Cel mai
important, nu exista nimic ce ati fi putut face ca parinte pentru a
preveni imbolnavirea cu DMJ a copilului dvs.

1.4 Este o boala contagioasa?
DM] nu este infectioasa si nu este nici contagioasa.

1.5 Care sunt principalele simptome?
Simptomele sunt diferite de la o persoana la alta. Majoritatea copiilor
manifesta:

Oboseala
Copiii sunt adesea obositi. Acest lucru poate duce la o capacitate
limitata de a face exercitii fizice si, eventual, potentiale dificultati in
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desfasurarea normala a activitatilor de zi cu zi.

Dureri si slabiciune musculara

Muschii din apropierea trunchiului sunt adesea implicati, la fel si
muschii de la nivelul abdomenului, spatelui si gatului. in termeni
practici, un copil ar putea sa refuze sa mearga pe jos distante lungi si sa
faca sport, copiii mici pot "deveni mofturosi", cerand sa fie luati mai des
in brate. Pe masura ce DMJ evolueaza, urcatul scarilor si ridicarea din
pat ar putea deveni o problema. La unii copii, muschii inflamati devin
rigizi si scurti (asa numitele contracturi musculare). Acest lucru duce la
dificultati la unele miscari cum ar fi intinderea completa a bratului sau
piciorului afectat (coatele si genunchii tind sa se mentina intr-o pozitie
fixa indoita). Acest lucru poate afecta miscarile bratelor sau picioarelor.

Dureri articulare si uneori tumefierea (umflarea) si rigiditatea
articulara

Atat articulatiile mari cat si cele mici pot fi inflamate in DM). Aceasta
inflamatie poate provoca articulatii umflate, dureri si dificultati in
miscarea articulara. Inflamatia raspunde bine la tratament si rareori
conduce la lezarea articulatiilor.

Eruptii cutanate

Eruptiile ce se manifesta in cazul DMJ pot afecta fata prin aparitia de
umflaturi in jurul ochilor (edem periorbital) si o decolorare purpurie-roz
a pleoapelor (rash heliotrop). De asemenea, apare si roseata in obraji
(rash malar), precum si pe alte parti ale corpului (partea de sus a
degetelor, genunchi si coate), caz in care pielea poate deveni ingrosata
(noduli Gottron). Eruptiile cutanate se pot dezvolta cu mult inainte de
aparitia durerilor si hipotoniei musculare. Copiii cu DMJ pot dezvolta
multe alte forme de eruptii cutanate. Modificari ale vaselor superficiale
pot fi vizibile sub forma unor puncte rosii la marginea patului unghial si
a pleoapelor. Unele eruptii sunt sensibile la lumina soarelui
(fotosensibile), in timp ce altele pot duce la ulcere (rani).

Calcinoza

Pe parcursul bolii se pot dezvolta noduli duri sub piele continand calciu.
Aceasta manifestare se numeste calcinoza. Uneori este deja prezenta la
debutul bolii. Pe partea de sus a nodulilor se pot dezvolta rani deschise,
pe unde se poate scurge un lichid laptos continand calciu. Dupa
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aparitie, leziunile de calcinoza sunt dificil de tratat.

Durere abdominala sau dureri de burta

Unii copii au probleme la nivelul intestinelor. Acestea pot include dureri
abdominale sau constipatie, uneori chiar probleme abdominale severe

(in cazul in care vasele de sange la nivelul intestinului devin afectate).

Afectarea plamanilor

Din cauza hipotoniei musculare, pot aparea probleme de respiratie.
Scaderea tonusului muscular poate provoca, de asemenea si modificari
ale vocii, precum si dificultati de deglutitie (Inghitire). Uneori inflamatia
plamanilor poate duce la dificultati de respiratie.

in cele mai severe cazuri, aproape toti muschii fixati pe schelet (muschii
scheletali) pot fi afectati, inclusiv cei implicati in respiratie, inghitire si
vorbire. De aceea, modificari ale vocii, dificultati la deglutitie, tuse sau
respiratii rapide si scurte constituie importante semne de alerta.

1.6 Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Severitatea bolii variaza de la un copil la altul. Unii copii pot avea doar
pielea afectata fara a manifesta hipotonie musculara (dermatomiozita
fara miozita) sau cu hipotonie foarte usoara, care poate fi identificata
numai prin teste. Alti copii pot avea probleme cu multe parti afectate
ale corpului: piele, muschi, articulatii, plamani si intestine.
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