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1. CO JE JUVENILNA DERMATOMYOZITIDA

1.1 Aky druh ochorenia to je?
Juvenilna dermatomyozitida (JDM) je zriedkavé ochorenie svalov a koze.
Ochorenie sa definuje ako "juvenilné", ked zacina pred 16. rokom
zivota.
Juvenilnd dermatomyozitida patri do skupiny ochoreni, ktoré sa
pouvazuju za autoimunitné. Za normalnych okolnosti ndm imunitny
systém pomadha bojovat s infekciami. Pri autoimunitnych ochoreniach
imunitny systém reaguje odlisne a stane sa nadmerne aktivny v
normalnom tkanive. Tato imunitna reakcia vedie k zapalu, ktory spdsobi
opuch tkaniv a méze ich poskodzovat.

Pri JDM suU ovplyvnené cievy v kozi (dermato-) a vo svaloch (myozitida).
To vedie k problémom ako su slabost a bolesti svalov a to najma svalov
trupu, krku a v okoli bedier a ramien. Vac¢sina pacientov ma aj typické
vyrazky na kozi. Tie sa m6zu nachddzat na r6znych miestach tela: na
tvari, na ocnych viec¢kach, na hankach, kolenach a laktoch. Kozné
prejavy sa nie vzdy vyskytuju v rovhakom c¢ase ako svalova slabost:
mo&zu sa objavit pred alebo po nej. V zriedkavych pripadoch mézu byt
ovplyvnené aj malé cievy v inych organoch.

Na dermatomyozitidu m6zu ochoriet deti, adolescenti aj dospeli.
Existuje vSak niekolko odliSnosti medzi dermatomyozitidou dospelych a
juvenilnou dermatomyozitidou. Priblizne u 30% dospelych s
dermatomyozitidou sa zisti rakovina (malignita), kym JDM sa nespaja s
rakovinou.

1.2 Ako casté to je?
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JDM je zriedkavé ochorenie deti. Priblizne 4 z 1 miliéna deti nan
ochoreju kazdy rok. Je Castejsie u dievCat ako u chlapcov. NajCastejSie
zaCina medzi 4. a 10. rokom zivota, ale mo6ze sa vyvinut v ktoromkol'vek
veku dietata. Vyskytuje sa u deti z celého sveta a u vsetkych etnik.

1.3 Aké su priciny ochorenia a je dedi¢cné? Preco ma moje dieta
toto ochorenie a da sa mu predchadzat?

Presna pricina dermatomyozitidy nie je zndma. Na medzinarodne;j
arovni prebieha intenzivny vyskum na odhalenie pricCinu tohto
ochorenia.
JDM sa v sucasti povazZzuje za autoimunitné ochorenie a je
pravdepodobne spdsobené viacerymi faktormi. K tymto by mohli patrit
individualna geneticka dispozicia v kombinacii s faktormi prostredia ako
su UV Ziarenie a infekcie. Studie ukéazali, Ze niektoré mikréby (virusy a
baktérie) mézu spustit abnormalnu reakciu imunitného systému. V
niektorych rodinach deti s JDM sa vyskytuju iné autoimunitné ochorenia
(napriklad cukrovka alebo artritida). AvSak riziko samotnej |JDM u
rodinnych prislusnikov nie je zvysené.

V sucasnosti neexistuje ni¢, ¢o by sa dalo urobit na prevenciu JDM.
Neexistuje ni¢, ¢o by ste ako rodi¢ boli byvali mohli urobit, aby ste
zabranili vzniku JDM u vasho dietata.

1.4 Je to infekcné ?
JDM nie je infek¢nda ani naklazliva.

1.5 Aké su hlavné priznaky?
Kazdy jedinec s JDM ma iné priznaky. U vacsiny deti sa vSak vyskytn(
nasledovné priznaky:

Unava
Deti byvaju ¢asto unavené. To mbéze obmedzovat ich schopnost cvicit a
napokon viest k potencidlnym tazkostiam pri kazdodennych aktivitach.

Bolesti a slabost svalov
Casto su postihnuté svaly v blizkosti trupu ako aj svaly brucha, chrbta a
krku. Prakticky sa to mo6ze prejavit tym, ze dieta zaCne odmietat dlhsie
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prechadzky a Sportovanie, malé deti sa mo6zu stat ,trucovité" a mézu sa
chciet viac nosit na rukach. Ako sa JDM zhorsuje, mbze sa stat
problematické stupanie po schodoch a vstavanie z postele. U niektorych
deti sa zapalené svaly napnu a skratia (vznikaju kontraktury). Tie sa
prejavia neschopnostou plne vystriet postihnuté horné alebo dolné
koncatiny: lakte a kolena maju sklon k fixacii v ohnutej polohe. To
ovplyvni pohyby hornych a dolnych koncatin.

Bolesti kibov a niekedy opuchy a stuhnutost kibov

Pri JDM mozu byt zapélené velké aj malé kiby. Tento zdpal méze
sposobit ich opuch, ako aj bolesti a obmedzenie ich pohyblivosti. Tento
zapal dobre odpoveda na lieCbu a je nezvycajné, aby spbsobil
poskodenie kibov.

Kozné vyrazky

Vyrazky pri JDM sa vyskytujd na tvari, kde spdsobia opuch viecCok
(periorbitalny edém) a ruzovo-fialové sfarbenie viecok (heliotropny
ras).. Taktiez sa vyskytuje zacervenanie na licach (maldrny ras) ako aj
na inych Castiach tela (na hankach, kolenach a laktoch) kde koza méze
zhrubnut (Gottronove papuly). Kozné prejavy sa mézu objavit dlho pred
svalovymi bolestami a slabostou. U deti s JDM sa mézu vyvinut rézne
iné vyrazky. Niekedy mo6zu lekari vidiet opuch ciev (vidno ich ako
cervené bodky) na nechtovych l6zkach alebo na ich vieCkach. Niektoré
kozné prejavy pri JDM su citlivé na slnecné svetlo (fotosenzitivita), kym
iné sa mo6zu vyvijat do koznych defektov (ulceréacie).

Kalcindza

V priebehu ochorenia sa mo6zu vyvinut v podkozi tvrdé utvary, ktoré
obsahuju vapnik. Toto sa oznacuje ako kalcinéza. Niekedy je pritomna
uz pri zaCiatku ochorenia. Na vrchole tychto Utvarov sa moézu vytvorit
kozné defekty a mo6ze z nich vytekat mlieCna tekutina, ktora pozostava
z vapnika. Ak sa uz raz vyvinuli, je ich liecba velmi tazka.

Bolesti brucha

Niektoré deti maju problémy s ¢revami. K tym mozu patrit bolesti
brucha, zapcha a niekedy aj zdvazné brusné problémy v pripade ak su
postihnuté cievy zazivacieho traktu.

Postihnutie pluc
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Tazkosti s dychanim mézu byt doésledkom svalovej slabosti. Svalové
slabost moze spdsobit aj zmenu hlasu ako aj tazkosti s prehitanim.
Niekedy mo6zu byt aj plica postihnuté zapalov, ¢o sa mbze prejavit
pocitom nedostatku vzduchu.

Pri najtazSej forme ochorenia, m6zu byt postihnuté doslova vsSetky svaly
pripojené na kostru (kostrové svaly) a dostavia sa problémy s
dychanim, prijmom potravy a reCou. Zmeny hlasu, tazkosti s prijmom
potravy alebo prehitanim, kasel a pocit nedostatku vzduchu su preto
délezité priznaky.

1.6 Je toto ochorenie rovnaké u kazdého dietata?

Zavaznost priebehu ochorenia sa odliSuje od dietata k dietatu. Niektoré
deti vykazuju len postihnutie koze bez svalovej slabosti
(dermatomyositis sine myositis), alebo len s miernou svalovou
slabostou, ktorda mo6ze byt zjavna len pri cielenom testovani. Niektoré
deti m6Zu mat problémy s mnohymi ¢astami tela: koZou, svalmi, kibmi,
pldcami a ¢revami.
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