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Juvenilni dermatomyozitida - klinicky pripad
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SOUHRN

Juvenilni dermatomyozitida je nejcastéji se vyskytujici idiopatickd zanétlivdi myopatie u déti. Projevuje se koznimi pii-
znaky a postizenim svald. Popsan je pfipad 14letého chlapce, u kterého dominovaly kozni projevy. Autofi uvadi sou¢asna
diagnosticka kritéria a moznosti 1é¢by.
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SUMMARY

Juvenile Dermatomyositis. Case Report

Juvenile dermatomyositis is the most common idiopathic inflammatory myopathy in children. It primarily affects the skin
and the muscles. This article describes a case of 14-year-old boy with predominantly skin symptoms. The authors present
up-to-date diagnostic criteria and treatment possibilities.
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UVOD lékatem pro déti a dorost, zprvu kratkodobé celkovymi
kortikosteroidy (Prednison tbl), pak antihistaminiky
Juvenilni dermatomyozitida (JDM) je nejéastéjsi zanét- (Zodac tbl.) bez efektu.

livd myopatie u déti. Projevuje se symetrickou svalovou
slabosti a typickym koznim postizenim. Kozni projevy
JDM jsou pestré. Onemocnéni se nejastéji vyskytuje
u déti mezi 2. a 5. rokem Zivota a mezi 12. a 13. rokem
zivota. U dospélych se dermatomyozitida vyskytuje mezi
45. az 65. rokem zivota [6, 7], az 20 % ptipadi v dospé-
losti je spojeno s vyskytem malignity [6]. Spoustécim
faktorem JDM jsou nejcastéji infekce. V diagnostice JDM
jsou kli¢ové kozni projevy, mezi dal$i kritéria patii svalo-
va slabost, elevace svalovych enzymdl, elektromyografické
zmény a histologicky nalez. Détsky dermatolog miize pti-
spét k ¢asné diagndze JDM, nebot kozni projevy tohoto
onemocnéni jsou typické.

POPIS PRIPADU

Ctrnactilety chlapec se dostavil na kozni ambulanci
s ¢tyfi mésice trvajicimi intermitentnimi otoky a eryté-
mem v obli¢eji. Dominoval vyrazny erytém celého ob-
liceje, otok hornich vi¢ek a horniho rtu (obr. 1), shluky
erytémovych makulopapuli nad loketnimi (obr. 2) a ko-
lennimi klouby. Prsty a hibety rukou byly oteklé, s ery-
témem a zdufenim nehtovych vali. Pacient se s ni¢im
nelé¢il, udaval bolesti bricha, které ustoupily po Espu-
misanu cps. (simeticon). Alergie neudaval, 1éky trvale
neuzival. Rodinnd anamnéza byla rovnéz bez pozoru-
hodnosti. Projevy u pacienta byly léceny praktickym Obr. 1. Heliotropni exantém
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Obr. 2. Gottronovy papuly na lokti

Vysloveno podezfeni na JDM, pacient byl pfijat na laz-
kovou ¢ast Détského kozniho oddéleni FN Brno (DKO)
k celkovému dosetfeni a nastaveni terapie. Z provede-
nych vySetfeni: krevni obraz v normé, v biochemickém
vy$etteni zachycena elevace svalovych enzymi — kreatin-
kindza 2,51 pkat/l (norma do 2,27), laktatdehydrogenaza
5,95 pkat/l (norma do 5,0), myoglobin 84,4 pg/l (norma
do 72), troponin T 82 ng/l (norma do 14), jinak zdkladni
biochemické vysetteni bez patologie, v mo¢i jednorazové
zachycena bilkovina, ve screeningu autoprotilatek pozi-
tivni protilatky IgG anti Ku, které patfi mezi protilatky
asociované s myozitidou.

Vzhledem k elevaci troponinu T bylo doplnéno kar-
diologické vySetfeni, které bylo negativni. Na RTG plic
byla zachycena zmnozena plicni kresba oboustranné. Ul-
trazvuk bficha byl s normdlnim nélezem, na ultrazvuku
stfev byla zachycena folikuldrni hyperplazie lymfatické
tkané. Kalprotektin ze stolice byl negativni. O¢ni vysette-
ni prokdzalo exkavaci zrakového nervu obou o¢i.

Utrazvukové vy$etfeni svaltl bylo v normé, pfi magne-
tické rezonanci svala stehen a hyzdi byly zachyceny né-
které svalové skupiny s patologickym signalem odpovi-
dajici myozitidé. Funkéni vySetteni plic potvrdilo lehkou
restrikéni poruchu, HRCT plic v mezich normy, popsana
minimalni zvy$ena denzita podkozni tukové tkané hrud-
niku v ramci zédkladni diagnézy. Na revmatologii testy
svalové sily Kendall a CMAS prokazaly svalovou slabost.
Kapilaroskopie nehtovych vali ukdzala lehké vétveni ka-
pildrnich klicek s avaskuldrnimi zénami a drobné hemo-
ragie (obr. 3). Cévnim vySetfenim byl potvrzen Raynau-
dtv fenomén.

Po domluvé s revmatology bylo pred zahajenim terapie
vysokymi ddvkami kortikosteroidt provedeno denzito-
metrické vydetfeni s normalnim ndlezem. Terapie byla
zahdjena pulzy kortikosteroidii (Solu-Medrol v dévce
1000 mg i. v., celkem 3krat), nasledné byl pacient preve-
den na perorélni formu (Medrol tbl.) v ddvce 48 mg/den
a zaroven byla zahdjena celkova terapie metotrexdtem
v inicidlni dévce 15 mg, dale 20 mg/tyden. V podpiirné
terapii bylo podavano Acidum folicum, Helicid, Caltra-
te, Vigantol, KCI, probiotika. Z lokdlni terapie pacient
pouzival glycerinovy krém a fotoprotektivni krémy.
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Obr. 3. Dilatace kapilar, drobné hemoragie

Dévka kortikoidi byla po mésici terapie sniZzena na
40 mg/den (Medrol tbl.). Doslo k pfechodné elevaci ALT
(3,63) 1 AST (1,13), proto byla pfechodné sniZena davka
metotrexdtu na 10 mg/ tyden. Jaterni testy se v pribéhu
dvou mésicti normalizovaly a dévka metotrexatu byla
opét navysena na 20 mg/tyden. Po Sesti tydnech byla do
medikace pfiddna celkova terapie Plaquenilem v davce
200 mg denné, davka Medrolu byla postupné snizovéna
na 16 mg/den. Po dvou mésicich terapie se pacientovi
vyrazné zlepdila svalova sila, ustoupily otoky v obliceji,
zistal drobny erytém v oblasti loktt a kolen. Pacient je
nadaile pravidelné sledovan v dermatologické a revma-
tologické ambulanci.

DISKUSE

JDM je nejcéastéjsi idiopaticka zanétliva myopatie u déti
[3]. Mendez et al. udavaji incidenci 3,2/1mil. pro déti ve
véku 2-17let v USA [4]. Nejéastéjsi vyskyt u déti je mezi
2. a 5. rokem zivota a mezi 12. a 13. rokem Zivota [6, 7].
Etiopatogeneticky se nejpravdépodobnéji jednd o reakci
spusténou zevnimi vlivy (nejcastéj$im spoustééem jsou
infekce) u geneticky predisponovaného jedince. Ve vice
nez 50 % pripada predchdzela projeviim JDM infekce re-
spira¢niho traktu, ve 30 % to byla infekce gastrointestinal-
niho traktu [6]. Jako agens se nejcastéji udavaji Coxsac-
kie viry, parvoviry, EBV, borrelie [5,7]. V dospélosti je az
20 % pripadl spojeno s vyskytem malignity [6]. Gene-
ticka predispozice je vazdna na oblast HLA molekul. Pti-
tomnost molekul HLA-B*08, DRB1*0301, DQA1*0501 je
asociovana s JDM [7].

Kritéria ke stanoveni diagndzy juvenilni dermatomyozi-
tidy uvedli autofi Bohan a Peter v roce 1975. Zahrnuji ty-
picky exantém, proximaélni svalovou slabost, zvy$ené sva-
lové enzymy, elektromyografické zmény a histopatologické
zmény ve smyslu zanétlivé myopatie (tab. 1). V soucas-
nosti nahrazuje nebo dopliiuje elektromyogram ultrazvuk
a magnetickd rezonance. Zvazuje se zallenit do kritérii
i dal$i parametry (nélez pti kapilaroskopii, pritomnost kal-
cin6z) [1]. Pritomnost exantému a 3 dal$ich ptiznaka je
podminkou ke stanoveni diagnézy JDM [7, 10].
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Pocatek onemocnéni se vétsinou manifestuje slabosti,
nevolnosti, horeckou, unavou, ztraitou hmotnosti. Ty-
pické kozni zmény zahrnuji heliotropni erytém - cer-
venofialovy otok vi¢ek (podle barvy rostliny Heliotro-
pium), symetrické zmény nad klouby (typicky nad lokty,
koleny, klouby rukou) - erytém, ploché, lividni papuly
oznacované jako Gottronovy papuly. U 35-90 % pa-
cient nachdzime zmény periungualné, a to kerickovité
se vétvici kapilary, avaskuldrni zény, drobné hemoragie.
Obdobné cévni zmény mizeme zaznamenat i na gingi-
vach, kde muze dojit i k ulceracim. Erytém v celém obli-
¢eji, na krku a v dekoltu se oznacuje jako salovy priznak.
Asi v 50 % ptipadd byva udavéna fotosenzitivita. Kalci-
fikace se objevuji u 12-47 % déti s JDM. Riziko rozvoje
kalcifikaci se zvy$uje s vékem pacienta a dobou trvani
JDM do zahijeni terapie. Castéji se kalcifikace vyskytuji
u muzt [7]. Kalcifikace se nejcastéji objevuji na loktech,
kolenou, prstech, hyzdich. V chronickém stadiu nemo-
ci vidime na kazi atrofii, poikiloderma, dyspigmentace,
lipodystrofii. Ta je provazena hypertriglyceridémii, in-
zulinovou rezistenci, hypertenzi a steatézou jater, ktera
zvy$uje riziko rozvoje metabolického syndromu [6, 7].
Visceralni vaskulopatie je spojovana s horsi prognézou.
Projevuje se bolestmi bficha, melénou, hematemézou,
pankreatitidou, sttevnim infarktem [7]. Klinické pro-
jevy jako obtizna chuze do schodii ¢i potize pii cesa-
ni jsou zplsobeny postizenim proximalnich svalovych
plexti. U déti je casto pozitivni Gowersovo znameni
- neschopnost postavit se z kleku bez pomoci hornich
koncetin, coz jsme u naseho pacienta nezaznamenali.
Pfi postizeni faryngedlnich a hypofaryngealnich sval
dochazi k polykacim obtizim, u déti hrozi riziko aspira-
ce. Svalova slabost se hodnoti pomoci testl svalové sily
Childhood myositis assessment scale (CMAS) a Ken-
dalliv manualni svalovy test. V laboratornim vySetfe-
ni se opirame o hodnoty svalovych enzymu - AST, CK,
LD, aldolaza. Hodnoty kreatinkinazy mohou nabyvat
az patnactindsobek normalnich hodnot [7]. U naseho
pacienta byly hodnoty svalovych enzyma zvyseny jen
mirné, nedosahovaly nasobkd normy. Zvlastni formou
JDM je amyopaticka dermatomyozitida, u které svalové
postiZeni chybi, oznacuje se proto jako dermatomyositis
sine myositis [10]. Elektromyografické vySetteni (EMG)
pomize odlisit pfipadnou neuropatii od myopatie [3].
U pacientt, kde je diagnéza nejista, je indikovano pro-
vedeni biopsie svalu, ktery by mél vykazovat patologii,

Tabulka 1. Diagnosticka kritéria pro juvenilni dermatomyozitidu*

Charakteristicky exantém

Symetricka proximalni svalova slabost

ale zaroven by nemél byt atroficky. Ur¢it reprezentativ-
ni vzorek proto muZe pomoci magneticka rezonance.
Histologicky nachazime perivaskuldrné a v perimyziu
zanétlivy infiltrat hlavné z lymfocyta a makrofagu a pe-
rifascikuldrni atrofii a nekrézu [7]. Asymptomatické
plicni postiZeni se objevuje az u 50 % déti a je vysledkem
snizené kapacity a difuze, proto ma byt plicni vySetfeni
provedeno u viech pacientti s diagnézou JDM. Postizeni
kardiovaskuldrniho systému je v détském véku vzacné.
Nejéastéji se manifestuje jako Selest ¢i kardiomegalie
[3,6,7].

Antinuklearni protilatky jsou pozitivni u 41-72 % pa-
cienti s JMD. Mezi nejcastéji prokazané autoprotilatky
specifické pro myozitidu patti anti TIF 1-y(p155/140),
anti NXP2 (p140/MJ) a anti MDAS. Ptitomnost protilat-
ky anti TIF1-y byvd spojovana s horsim koznim posti-
Zenim a castéji s chronickym pribéhem onemocnéni. Je
nalézana u 23-30 % détskych pacientti [7]. Anti NXP2
protilatka byva asociovana s vy$sim vyskytem svalo-
vych ktedi, kalcifikaci a krvacenim z gastrointestinal-
niho traktu. Vy$si riziko ulceraci je spojeno s pritomnosti
protilatky anti MDAS5 [3, 7]. Antisyntetazové protilatky
(nejcastéji anti Jo) jsou nalézany zhruba u 5 % détskych
pacientd, tedy vyznamné méné casto nez u dospélych,
kde je nalézame u 20 % pacientd s myozitidou. Mezi dal-
$i autoprotilatky specifické pro myozitidu patii anti Mi2,
anti SAE, anti SRP. Anti CADM 140 byva nachdzena
u amyopatické dermatomyozitidy. Autoprotilatka antiKu
nalezena u naseho pacienta patii mezi protilatky asocio-
vané s myozitidou, kromé JDM byva pozitivni u prekryv-
nych syndromd. Mezi dal$i autoprotilatky asociované
s myozitidou patfi anti-U1-RNP, anti Ro, anti PM-Scl [7]
(tab. 2, 3).

Nas$ pacient splnil kritéria ke stanoveni diagnozy JDM,
mél typicky kozni nélez - heliotropni exantém, Gottronovy
papuly, zmény na nehtovych valech pritkazné pri kapilaro-
skopii, svalovou slabost a postiZeni svalti podle magnetické
rezonance, elevaci svalovych enzymd, pozitivni protilatku
anti Ku. Svalova biopsie nebyla vzhledem k zjisténym dia-
gnostickym naleziim u naseho pacienta provedena.

Zavedeni terapie kortikosteroidy vyrazné zlepsilo
prognozu pacienttt s JDM. V soucasné dobé predstavuji
kortikosteroidy zéklad 1. terapeutické linie JDM. Sché-
mata uziti kortikosteroidii se riizni, preferovan je tfidenni
pulz methylprednisolonu 15-30 mg/kg/davka, nasledo-
vany prednisonem v davce 1-2 mg/kg/den béhem prv-

Zvy$ené hodnoty svalovych enzymu (kreatinkindza, aldoldza) nebo myoglobinu

Elektromyografické zndmky myopatie (ultrazvuk, magneticka rezonance)

Svalova biopsie s rysy zanétlivé myopatie

*Vychazi z kritérif podle Bohan a Peter, 1975

Pro stanoveni diagndzy je nutna pritomnost exantému a 3 dalsich kritérii.
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Tabulka 2. Myositis specifické autoprotilatky

Autoprotilatka Cilovy autoantigen Klinické projevy

Anti p155/140(TIF-1) TIF-1
Anti MJ (NXP2) NXP-2
Anti Mi-2 jaderna helikaza

Anti SRP

Anti CADM-140 MDA-5

Anti SAE
activating enzyme

Antisyntetazové protilatky:

Anti Jo-1 Histidyl-RNA syntetaza
Anti PL-12 alanyl-RNA syntetaza
Anti PL-7 threonyl-RNA syntetaza
Anti -EJ glycyl-RNA syntetdza
Anti -OJ isoleucyl-RNA syntetdza

Tabulka 3. Autoprotilatky asociované s myozitidou

signal recognition particle

small ubiquitin-like modifier

vyrazna fotosenzitivita, kozni ulcerace, lipodystrofie

svalové postizeni, kontraktury, dysfonie, kalcifikace

JDM s typickymi projevy

castéji u polymyozitidy, zavazné svalové postizeni,
Raynaudiiv fenomén

rychle progredujici plicni postizeni, kozni ulcerace.
Castéji u amyopatické formy JDM

typické kozni projevy JDM, bez plicniho postizeni

¢astéji u polymyozitidy a prekryvnych syndromd,
plicni postizeni, Raynaudav fenomén

(Modifikovano podle [7])

Autoprotilatka Cilovy autoantigen Klinické projevy

Anti UI-RNP
Anti Ro

Anti PM-Scl
Anti Ku

€xozom protein

niho mésice 1écby, poté se davka snizuje v zavislosti na
klinické a laboratorni odpovédi (pokles hodnot svalovych
enzymi). Obtizné je urcit cas, kdy miazeme lécbu korti-
kosteroidy bezpecné ukoncit, aniz by doslo k exacerbaci
onemocnéni. Svalové enzymy by mély signifikantné po-
klesnout v priibéhu prvnich dvou tydna terapie, zlepseni
svalové sily mlizeme pozorovat aZ po 1-2 mésicich. Za
exacerbaci onemocnéni mize byt ale také zaménéna ste-
roidni myopatie, kterd nejcastéji zahrnuje slabost a atrofii
v oblasti panevniho pletence. Steroidni myopatie nevy-
kazuje zmény na EMG a neni spojena s elevaci svalovych
enzymi. Hydroxychloroquine v komedikaci se steroidy je
doporucovan k 1é¢bé koznich projevi JDM [7]. Evropska
studie ukazala, ze prednison v kombinaci s metotrexatem

vvvvvv

vevs

uc¢inkd. U na$eho pacienta byla zvolena kombinace KS
s MTX v davce 20 mg/tyden. K ustupu projevii onemoc-
néni doslo za dva mésice.

Mezi dalsi terapeutické moznosti zavaznych a refrak-
ternich forem onemocnéni patfi cyklosporin, obvykle
v davce 2,5-7,5 mg/kg/den nebo mykofenolat mofetil,
azathioprin, cyklofosfamid, anti TNFa, imunoglobuli-
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U1 maly ribonukleoprotein

52 nebo 60 kD ribonukleoprotein

DNA vazajici komplex

polymyozitida, prekryvné syndromy

prekryvné syndromy

polymyozitida, prekryvné syndromy

polymyozitida, prekryvné syndromy
(Modifikovano podle [7])

ny [7]. Dobry terapeuticky efekt vykazuje i rituximab
[2]. Dulezitou soucasti 1é¢ebného rezimu je disledna
fotoprotekce. Celkovou terapii 1ze kombinovat s lokalni
lé¢bou koznich projevi kortikosteroidy nebo topickymi
imunomodulatory.

ZAVER

Juvenilni dermatomyozitida je nejcastéjsi zanétliva myo-
patie u déti. Prabéh JDM mize byt monofazicky, s dosa-
zenim remise do 2 let od stanoveni diagnozy, polyfazicky
s rekurenci, ¢i chronicky s aktivnim onemocnénim trva-
jicim vice nez 2 roky, jak je tomu az u 60 % pacientt [7].
Perzistujici kozni projevy, zvlasté Gottronovy papuly a ab-
normality kapilédr nehtového ltizka, stejné jako pfitomnost
gastrointestinaln{ vaskulopatie, kalcifikaci nebo ulceraci
jsou spojeny s horsi prognézou [9]. Z prognostického hle-
diska je dulezita véasnd diagnéza a casné zahdjeni 1écby.
Kozni projevy u dermatomyozitidy jsou typické, proto
dermatolog mtize prispét k v¢asné diagnéze onemocnéni.
Casné a adekvétni terapie zabrani moznym komplikacim
onemocnéni. Péce o pacienty s juvenilni dermatomyoziti-
dou vyzaduje mezioborovou spolupraci.
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