&

\F\-lf
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/SK/intro

Juvenilna Dermatomyozitida
Verzia 2016

2. DIAGNOZA A LIECBA

2.1 OdliSuje sa u deti a dospelych?

U dospelych moze byt dermatomyozitida sekundarna pri rakovina
(malignitach). DM sa nespdja sa rakovinou.

U dospelych existuje ochorenie, ktoré postihuje iba svaly
(polymyozitida), ale toto je vel'mi zriedkavé u deti. U dospelych sa pri
laboratéornom testovani Casto dokazu Specifické protilatky. Mnohé z nich
vObec nevidat u deti, ale za poslednych 5 rokov sa podarilo rozpoznat
niektoré Specifické protilatky aj u deti. Kalcinéza je CastejSia u deti ako
u dospelych.

2.2 Ako sa diagnostikuje? Ktoré testy sa pouzivaju?

Na postavenie diagndzy JDM bude Vase dieta potrebovat fyzikalne
vysSetrenie spolu s krvnymi testami a dalsimi vySetreniami ako su MRI
alebo biopsia svalov. Kazdé dieta je iné a Vas lekar rozhodne o
najlepsich testoch pre kazdé dieta. JDM sa mdze prejavovat Specifickym
vzorcom slabosti svalov (s postihnutim stehennych a ramennych
svalov) a specifickymi koznymi vyrazkami - v ostatnych pripadoch sa da
JDM Tlahsie diagnostikovat. Fyzikdlne vysetrenie bude obsahovat testy
na stanovenie svalovej sily, zhodnotenie koznych prejavov a vySetrenie
krvnych ciev v nechtovych l6zkach.
JDM mo6ze niekedy vyzerat ako iné autoimunitné ochorenia (ako
artritidy, systémovy lupus erythematosus alebo vaskulitida) alebo
vrodené ochorenie svalov. Uvedené testy pomézu odlisit, ktorym z
tychto ochoreni Vase dieta trpi.
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Krvné testy

Krvné vysetrenia sa robia na to, aby odhalili zapal, funkciu imunitného
systému a a problémy v dosledku zapalu ako zvysenu ,,priepustnost"
svalov. U vacsiny deti s JDM sa svaly stand ,,priepustné". Znamena to,
ze latky, ktoré su obsiahnuté v svaloch unikaju do krvi, kde ich je mozné
merat. K najdblezitejSim patria bielkoviny nazyvané svalové enzymy.
Krvné testy a Casto pouzivaju na zhodnotenie aktivity ochorenia a na
sledovanie efektu lieCby pocas dalSieho sledovania (vid nizsSie). Existuje
pat svalovych enzymov, ktoré je mozné merat: CK, LD, AST, ALT a
aldolaza. U vacsiny pacientov je zvySend hladina v krvi aspon jedného z
nich, i ked nie vzdy. Aj dalSie laboratérne testy pomdahaju pri stanovené
diagndézy. K nim patria antinuklearne protilatky (ANA), protilatky
Specifické pre myozitidu (MSA) a protilatky spojené s myozitidou (MAA).
ANA a MAA mo6zu byt pozitivne aj pri inych autoimunitnych ochoreniach,

MRI
Zapal svalov je mozné vidiet pomocou metéd magnetickej rezonancie
(MRI).

Iné svalové testy

Nalezy v svalovej biopsii (odstranenie malych kdskov svalu) su dblezité
na potvrdenie diagnézy. NavySe moOze byt svalovéa biopsia aj
vyskumnym prostriedkom na lepSie pochopenie tohto ochorenia.
Funk¢né zmeny v svale je mozné merat Specialnymi elektrédami, ktoré
sa ako ihly vpichnu do svalov (elektromyografia, EMG). Toto vysetrenie
mbze byt dblezité na doliSenie JDM od vrodenych svalovych ochoreni,
ale nie je vzdy potrebné v jednoznacnych pripadoch.

Iné testy

Daldie vy$etrenia je mozné urobit na identifikaciu postihnutia inych
organov. Elektrokardiografia (EKG) a sonografia srdca
(echokardiografia) su prinosné pri postihnuti srdca, kym rontgen a CT
hrudnika mo6zu spolu s funkénym vysetrenim hrudnika odhalit
postihnutie pl'ic. Rontgen hltacieho aktu s pouzitim Specialnej tekutiny
(kontrastna latka) preukaze postihnutie svalov hrdla a pazeraka.
Sonografiu brucha je mozné pouzit na detekciu postihnutia creva.

2.3 AKy vyznam maju vysetrenia?
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Typické pripady JDM je mozné diagnostikovat z distriblcie svalového
postihnutia (postihnutie stehennych a ramennych svalov) a klasickych
koznych vyrazok. VysSetrenia sa potom pouzivajl na potvrdenie
diagnézy JDM a na sledovanie lieCby. Ochorenie svalov pri JDM je mozné
hodnotit Standardizovanymi svalovymi testami (childhood myositis
assessment scale, CMAS; Manual Muscle Testing 8, MMT8) a krvnymi
vysetreniami (zvysené svalové enzymy a zdpalové parametre)

2.4 Liecba
JDM je lie¢itel'né ochorenie. Uplné vylie¢enie nie je mozné, ale cielom
liecby je kontrolovat ochorenie (dosiahnut remisiu ochorenia). Liecba je
Sitd na mieru na individuadlne potreby daného dietata. Ak nie je
ochorenie pod kontrolou, méze déjst poskodeniu, ktoré moéze byt
nenavratné: moéze sposobovat dlhodobé problémy vratane disability,
ktora pretrvava aj ked' aktivne ochorenie ustupilo.

| mnohych deti je fyzioterapia dolezitou sUcastou lieCby. Niektoré deti a
ich rodiny taktiez potrebuju psychologickld podporu, aby sa vyrovnali s
ochorenim a jeho vplyvom na ich kazdodenny Zivot.

2.5 Aka liecba existuje?
Vsetky pouzivané lieky pbsobia tak, ze potlacajd imunitny systém, aby
zastavili zapal a zabranili poskodeniu.

Kortikosteroidy

Tieto lieky su vyborné na navodenie rychlej kontroly zapalu. Niekedy sa
kortikosteroidy podavaju do zily (cez intravenézny katéter), aby sa liek
do tela dostal rychlo. To méze byt Zivot zachranujuce.

Avsak vyskytuju sa aj neziaduce uUcinky ak su potrebné vysoké davky
dlhodobo. K neziaducim ucinkom kortikosteroidov patria problémy s
rastom, zvysené riziko infekcii, vysoky krvny tlak a osteoporéza
(rednutie kosti). Pri nizkych davkach spdsobuju kortikosteroidy len malo
problémov - vacsina problémov sa vyskytuje iba pri vyssich davkach.
Kortikosteroidy potlacaju telu vlastné steroidy (kortizol) a to méze
sposobit vazne, az zivot ohrozujlice problémy, ak sa liecba nahle
ukonci. To je dovod, pre ktory je potrebné davku kortikosteroidov
znizovat postupne. V kombindcii s kortikosteroidmi je mozné pouzit aj
iné imunosupresivne lieky (ako metotrexat), ktoré pomé6zu kontrolovat
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zapal dlhodobo. Pre dalSie informacie vid medikamentéznu lieCbu.

Metotrexat
Tento liek potrebuje 6-8 tyzdriov, aby zacal posobit a vacsinou sa
podava dlhodobo. Jeho hlavhym neziaducim uc¢inkom je nevolnost
(nauzea) v obdobi ked' sa podava. Prilezitostne sa vyskytuju slizni¢né
defekty v Ustnej dutine, mierne preriednutie vlasov a pokles bielych
krviniek Ci vzostup pecCenovych testov. PeCenové problémy su mierne,
ale vyznamne ich moéze zhorSovat alkohol. Pridanie vitaminu - kyseliny
listovej do lieCby znizuje riziko neziaducich ucinkov a to najma na
funkciu pecCene. Existuje teoreticky zvysené riziko infekcii, i ked v praxi
sa nevyskytli problémy, okrem ovcich kiahni. Pocas lieCby sa musi
zabranit otehotneniu, lebo metotrexat ma neziaduce Gcinky na plod.
Ak sa nepodari ochorenie kontrolovat kombinaciou kortikosteroidov s
metotrexatom, je mozna lieCba aj inymi lieCivami, Casto v
kombinaciach.

Iné imunosupresivne lieky

Cyklosporin, podobne ako metotrexat, sa vacsinou podava dlhodobo. K
jeho dlhodobym neziaducim Ucinkom patria zvySenie krvného tlaku,
zvyraznenie telového ochlpenia, zdurenie dasien a tazkosti s oblickami.
Mofetil mykofenolatu sa taktiez uziva dlhodobo. Vo vSeobecnosti ho
pacienti dobre zndsaju. K jeho hlavnym neziaducim ucinkom patria
bolesti brucha, hnacka a zvysené riziko infekcii. Cykolfosfamid méze byt
indikovany pri tazkych pripadoch alebo ak je ochorenie odolné na
lieCbu.

Intravendzne imunoglobuliny (IVIG)

Tieto obsahuju ludské protilatky skoncentrované y krvi darcov.
Podavaju sa do zily a dobre Ucinkujl na imunitny systém u niektorych
pacientov a znizuju zapal. Presny mechanizmus ako pdsobia nie je
znamy.

Fyzioterapia a cvicenie
JDM sa beZne prejavuje svalovou slabostou a stuhnutostou kibov a to
vedie k znizeniu pohyblivosti a fyzickej kondicie. Skratenie postihnutych
svalov vedie k obmedzeniu ich pohyblivosti. Tie problémy je mozné
zmiernit pravidelnou reahabilitaciou. Fyzioterapeut nauci rodicov aj
dieta subor vhodnych strec¢ingovych, posilfiovacich a vytrvalostnych
cvikov. Cielom lieCby je vybudovat svalovu silu a vydrz a zlepsit alebo
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udrzat rozsah pohybu v kiboch. Je velmi délezité, aby boli rodidia
zaangazovani v tomto procese, aby pomahali svojmu dietatu dodrziavat
rehabilitacny program.

Podporna liecba
Odporuca sa pravidelny prijem vapnika a vitaminu D.

2.6 Ako dlho by mala trvat liecba?

Dizka lie¢by je individudlna u kazdého dietata. Zavisi od toho akym
spoésobom JDM ovplyvriuje dieta. Vacsina deti s JDM sa lie¢i minimalne
1-2 roky, ale niektoré deti vyzaduju aj niekolko ro¢nu liecbu. Cielom
lieCby je kontrolovat ochorenie. LieCba sa m6ze postupne znizovat az
ukoncit ak bolo ochorenie nejaky Cas neaktivne (vacsSinou niekolko
mesiacov). Inaktivity je pri JDM definovana ako stav dietata, ktoré nema
znamky aktivneho ochorenia a ma normalne laboratérne vysledky.
Hodnotenie inaktivity ochorenia je opatrny proces, pri ktorom je nutné
zvazit vSetky aspekty ochorenia.

2.7 Existuje nekonvencna alebo dopinkova liecba?

Existuje mnoho nekonvencnych a doplnkovych terapeutickych pristupov
a to mo6ze byt matlce pre pacientov a ich rodiny. U vacsiny
terapeutickych pristupov nebola preukazand ich ucinnost. Uvazujete
opatrne o rizikdch a prinosoch vyskusania tychto terapeutickych
pristupov kedZe o ich Ucinnosti je len malo dokazov a mo6zu byt naroc¢né
v zmysle financnych nakladov, Casu a zataze pre dieta. Ak uvazujete
nad alternativnou alebo doplnkovou liecbou je rozumné tieto moznosti
prediskutovat s detskym reumatoldgom. Niektoré mézu interagovat s
konvencnymi liekmi. Vacsina lekarov nebude mat vyhrady voci
doplnkovej lieCbe za predpokladu, ze dodrziavate lekarske odporucania.
Je velmi dblezité neukoncit predpisanu lie¢bu. Ak sU na udrzanie
kontroly JDM potrebné lieky ako kortikosteroidy, méze byt ukoncenie
tejto lieCby v Case ked'je ochorenie eSte aktivnhe velmi nebezpecné.
Prosim, prediskutujte obavy z liekov s lekdrom Vasho dietata.

2.8 Kontroly a sledovanie
Sledovanie s pravidelnymi kontrolami je dblezité. PoCas kontrol sa
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sleduje aktivita ochorenia a pripadné neziaduce Ucinky lieCby. KedZe
JDM mo6ze ovplyvhovat mnohé casti tela, lekar musi pozorne vysetrit
celé dieta. Niekedy sa vykonavaju Specialne merania svalove;j sily.
Casto su potrebné krvné testy na odhalenie aktivity ochorenia a na
monitorovanie liecby.

2.9 Prognodza (dlhodoby vysledok liecby pre dieta)
JDM vo vSeobecnosti prebieha tromi sp6sobmi:
JDM s monocyklickym priebehom: ochorenie ma len jednu epizddu ktora
prejde do remisie (teda inaktivity ochorenia) do 2 rokov od zaciatku
ochorenia bez relapsov (vzplanuti aktivity). JDM s polycyklickym
priebehom: mo6zu sa striedat dlhé obdobia remisie (bez aktivity
ochorenia a dieta sa ma dobre) s obdobiami relapsov JDM, ktoré sa
casto vyskytuju po redukcii alebo ukonceni lieCby. Chronické aktivne
ochorenie: charakteristicky pretrvavajucou aktivitou JDM napriek lieCbe
(chronicky remitujdci priebeh); tdto posledna skupina ma najvyssie
riziko komplikacii. V porovnani s dospelymi s dermatomyozitidou, sa
maju deti vo vSeobecnosti lepSie a nevyvinu sa u nich nadorové
ochorenia (malignity). Ochorenie je ovela zavaznejSie u deti s JDM, u
ktorych su postihnuté vnatorné organy ako pl'lca, srdce, nervovy
systém alebo ¢revo. JDM moé6ze byt Zivot ohrozujlca, ale to zavisi od
zavaznosti ochorenia vratane zavaznosti svalového zapalu, od organov,
ktoré su postihnuté a od toho, ¢i sa vyvinula kalcinéza. (loziska vapnika
v podkozi). DIhodobé problémy moézu byt sposobené skratenymi svalmi
(kontaktury), stratou svalovej hmoty a kalcinézou.

6/6


http://www.tcpdf.org

