Dermatomyositis

Dermatomyositis a polymyositis jsou idiopatickd chronicka zanétliva
onemocnéni pFiéné pruhovanych svalu. Projevuji se symetrickou
svalovou slabosti, prevazné v proximalni ¢asti hornich i dolnich koncetin.
Dermatomyositis mize byt také provazena typickymi koznimi priznaky.
Vznika predevsim v détstvi nebo v paté dekadé a postihuje ¢astéji
Zeny.

Etiologie

Pri¢ina neni zndma. Jednou z moznosti by mohla byt autoimunitni reakce
proti kosternim svallim, spusténa nejspiSe infek¢nim Cinitelem. Ve 40-80%
nachazime autoprotildtky proti jadernym a cytoplazmatickym slozkdm
bunék (Anti Mi-2, anti Jo-1). Vyskyt nemoci je tedy vétSinou pozorovatelny
v prébéhu virovych onemocnéni (coxsackie, echoviry, paramyxoviry,
herpes viry) - viry spoustéji obrannou reakci, kterad se pozdé&ji zvrhne v
autoimunitni proces. Je zde také zvySend incidence neoplazii.

Klinicky obraz

Onemocnéni zacina chripkovitymi priznaky, artralgiemi a Raynaudovym
fenoménem. V akutni fazi se mize vyskytnout ¢ervenofialovy otok vicek -
heliotropni erytém. Gottronovy papuly jsou fialové erytematdzni skvrny az
teleangiektazie nachazejici se nejcastéji na dorzu ruky. Plosny lividni
erytém také na Cele, tvarich, krku a hornich partiich trupu; byva pritomna
fotosenzitivita; dominujicim rysem je progredujici svalova slabost a
bolestivost - hlavné proximalni svaly koncetin, trupu a krku (typické
obtize pri ¢esani, kladeni predmétl do vysky); u téZzce nemocnych se
pridava dysfagie - postizeni polykacich svalll; dyspnoe pfi poskozeni
dychacich svald.

Vzacna forma: amyopaticka dermatomyozitida - typicka kozni
symptomatologie bez postizeni svall

Komplikace

Plicni postizeni (aspiraéni pneumonie, intersticialni plicni fibréza), kloubni
postizeni, vzacnéji i srdce.

Diagndza

1. Symetrickd proximalni svalova slabost

2. ZvysSené hodnoty kreatinkindzy (MM), aldoldzy nebo myoglobinu
3. EMG zndmky myopatie

4. Svalové biopsie se zndmkami zanétlivé myopatie

5. Typické kozni projevy

Diferencidlni diagnostika

Svalové dystrofie, myopatie - |ékové, toxické, endokrinologické;
toxoplazméza, trichindza

Terapie
Celkové kortikoidy, popfipadé s imunosupresivy (MTX)

Prabéh

Gottronovy papuly, fialové erytematdzni
skvrny, teleangiektazie.

Vyrazka ve tvaru V

U déti v poloviné pripadd kompletni remise, u dospélych vétsinou nutna chronicka lé¢ba.

V 15-20% pritomno maligni onemocnéni!
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