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Prispévek poukazuje na problematiku dermatomyositidy. Zminuje se o etiologii choroby, popisuje histologicky obraz onemoc-
néni, kozni klinické projevy. Zabyva se diagnostickym procesem i prognozou pacienti s timto onemocnénim.

Shrnuje zakladni informace a priblizuje pohled dermatologa na toto onemocnéni.
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DERMATOMYOSITIS

The article deals with questions of dermatomyositis. The etiology of this disease is characterized, histological features and
skin clinical signs are described. The diagnostic evaluation is depicted as well as prognosis of this disease.

The basic information is gathered with a special view of a dermatologist on this disease.
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Dermatomyositis (DM) a polymyositis (PM) jsou zis-
kana chronicka zanétliva onemocnéni svalti. Dermatomyo-
sitis ma vyvinuty typické kozni projevy. U dosp€lych je Cas-
to spojena s karcinomem nebo s lymfomem.

Klasifikace dermatomyositidy/polymyositidy (DM/PM):

» primarni idiopaticka PM

* primarni idiopaticka DM

» paraneoplasticka DM (PM)

» détska forma DM (PM)

* DM (PM) provazejici jiné systémové onemocnéni pojiva.

Dermatomyosistis je méné casta nez SLE, polyarteritis
nodosa nebo systémova sklerodermie. Incidence dermato-
myositidy se udava v rozmezi 2-50 na milion obyvatel. Je
2 x Castéjs$i u Zen nez u muza.

Pokud se objevi v détstvi, zacina obvykle do 10 let vé-
ku, v dospé€losti ponejvice mezi 40-60 roky.

Ne¢které demografické studie uvadéji zacatek onemoc-
néni u vétsiho poctu nemocnych na jate.

Patogeneticky neni objasnéna tvorba autoprotilatek
a ukladani imunokomplexti v cévnich sténach. U pacientd
se nachazeji autoprotilatky anti- PM-1, Jo-1, PL-12, Ku, Mi-2,
CIK zvySené az u 70 % pacientq.

U DM détského véku je v 80 % pripadd prokazan mem-
branolyticky komplex komplementu C,, a C, v nitrosvalo-
vych cévach (8).

Etiologie DM je neznama. Vznik dermatomyositidy
je popisovan pii terapii penicilaminem, tamoxifenem.
Pfi virovych infektech ¢asto dochazi k vyskytu myositi-
dy - uvaZuje se o moznosti, Ze viry spoustéji a udrzuji
autoimunitni proces (coxsackie viry, picornaviry, echovi-
ry, herpes viry aj.) (6). Rovnéz je poukazovano v mnoha
pracech na moznou asociaci s recentni infekci Toxoplas-
ma gondii (3).

Sestadvacet procent dospélych pacientt s DM ma neo-
plazii. U DM je zvySeny vyskyt neoplazii ve srovnani s nor-
malni populaci asi o 10%. Primarni tumor je Casto kar-
cinom (Ca) plic, Ca prsu a pohlavniho ustrojiu Zen, dale
tumor Zaludku, rekta, ledvin a u muzi nador varlat. Z lym-
fomi se jedna o Hodgkinovu chorobu, lymfosarkom, Ka-
posiho sarkom, thymom, myeloidni leukémii (6).

Dermatomyositis poSkozuje zejména ktZi a svaly. Histo-
logicky nalez v kiizi zalezi na stadiu choroby. U akutni DM
zmény pripominaji subakutni LE, dermalni edém muze byt
vétsi a poskodit vSechny vrstvy dermis. Je také pritomen dal-
§i znak, kterym se podoba LE - vakuolarni degenerace ba-
zalni vrstvy. Obvykle je také pritomen lymfocytarni infiltrat
perivaskularni nebo ve shlucich. Infiltrat obsahuje kromé
lymfocyti histiocyty, plazmatické bunky, eozinofily a bézné
se objevuji mucinova depozita. V Gottronovych papulach je
pritomna hyperkeratoza, akantéza, jemna papilomatoza.

V pozdéjsich stadiich choroby kolagen v dermis vyka-
zuje ztlu§téni, homogenizaci a sklerozu. Epidermis se sta-
va atrofickou (7).

V pirimé imunofluorescenci (DIF) klZe jsou patr-
ny v dermo-epidermalni junkci ulozeniny IgM, IgG a C,
v 50 % pripada. VySetieni vSak neni patognomické (5).

Ve svalové biopsii je zjevna nekroza a regenerace svalo-
vych vlaken s perifascikularnim ¢i intrafascikularnim mo-
nonuklearnim zanétlivym infiltratem ev. perifascikularni
atrofii (7).

DM casto zacina artralgiemi, unavou, febriliemi, Ray-
naudovym fenoménem. Nejvyznamnéjsi je postizeni sva-
It hornich koncetin. Pacient subjektivné udava ochablost
a bolestivost svald. Svalové postizeni postupné progredu-
je - nemocny neni schopen elevovat horni koncetiny. Po-
stiZeny mohou byt také svaly dychaci a polykaci. Z vniti-
nich organt jsou alterovany ledviny (glomerulonefritida),
srdce (myokarditida), vzacné se vyvine plicni fibréza, by-
va pritomna artritida a ezofagealni dysfunkce.

Kozni nalez u DM byva patognomicky, nebof u vice nez
poloviny pacientli predchazi svalové postizeni. V akutni fazi
nachazime heliotropni erytém (4) - ¢ervenofialovy otok vi-
¢ek. Nad klouby rukou, kolenou, loktti je patrné Gottronovo
znameni (Gottronovy papuly) - makulopapulozni erytémy
nebo polymorfni atrofické plaky, chronické makularni ery-
témy a poikilodermické 1éze jsou na trupu a v proximalnich
partiich koncetin. Na proximalnich nehtovych valech Ize na-
lézat teleangiektazie, trombotizované cévy, kutikularni hy-
pertrofie. Kalcindza kiiZze a svalli byva obvykla u déti. Pod-
koZni depozita kalcia ¢asto vedou k chronickym ulceracim.
U %5 pacientti je prokazatelna fotosenzitivita (7).
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Obrazek 1. Postava 23leté divky trpici dermatomyositidou od 4 let véku

Obrazek 2. Kozni kalcinézy u 16letého chlapce s DM

Zvlastni formou DM je amyopaticka dermatomyositida
bez myositického postiZeni. Jedna se vSak o formu nemoci
s typickymi koznimi projevy (1).

Ke stanoveni diagnozy je zapotiebi nejen vySetieni kli-
nické, ale také Cetna vysetifeni doplinkova.

Laboratorni vySetieni

a) Zakladni vySetfeni hematologickych a biochemickych
parametrd u pacienta (FW, krevni obraz+diferencial + Trom,
koagulace - APTT, moc€ chem. a sed.; urea, krea, KM, GMT,
AST, ALT, ALP, LD, Chol, TG, Na+, K+, glykemie (v séru)

Tabulka 1. Diagnosticka kritéria dermatomyositidy (DM) a polymyosi-
titdy (PM) dle Bohana a Petera

1. symetrickd proximaini svalovd slabost

. zvy$ené hodnoty kreatininkindzy, aldoldzy nebo myoglobinu
. elektromyografické zndmky myopatie

. svalova biopsie s rysy zanétlivé myopatie

. typické kozni projevy u dermatomyositidy

o~ wN

Diagnéza je jistd u PM, plati-li kritéria 1-4, alespon 3 kritéria + 5. kri-
térium u DM. Pravdépodobna diagndza u PM, plati-li 3 kritéria, u DM
plati-li 2 kritéria +5. kritérium.

b) Dalsi laboratorni vySetieni:

* Hamburgertv sediment, clearance kreatininu

* ALD (aldolazy) a CPK (kreatin fosfo kinazy) v séru

» kreatinu a kreatininu v séru a v moci

* myoglobinu v séru a v moci

» protilatky proti Toxoplasma gondii v séru; vySetfeni
hladin hormond Stitnice v séru

» autoprotilatky v séru/ANA (antinuklearni protilat-
ky)

e IIF - nepfimou imunofluorescenéni metodou), anti-
-ds-DNA (proti dvouvlaknové kyselin€ deoxyribonuk-
leové), anti DNP (proti deoxyribonukleoproteinu),
anti-ENA (proti extrahovatelnym nuklearnim antige-
nim) a anti-Jo-1, event. dalSi typizace protilatek anti-
-ENA

* ACLA (proti kardiolipinu).

¢) Vysetfeni histologické a imunohistologické z kize
a svalu (imunohistologické predevsim k odliSeni SLE). Biop-
sii ze svalu je vhodné provést na chirurugickém pracovisti

d) Vysetieni elektromyografické.

e) Specializovana klinicka vysetfeni
* k vyloueni organovych zmén - revmatologické
* k vylou¢eni tumoru - onkologické
» piirozsahlejsim myositickém postiZeni - neurologické
» k provedeni svalové biopsie - chirurgické.

Doporucena diagnosticka kritéria dle Bohana a Pete-
ra (8) (tabulka 1).

Diferencialné diagnosticky je tieba odlisit:

 ostatni choroby pojiva (pfedevsim SLE, sclerodermato-
myositis, Sharptiv syndrom)

* trichinozu, toxoplazmoézu

» jiné myopatie (toxické, endokrinologické, Iékové indu-
kované)

» svalové dystrofie (6).

Terapie

U dospélych nemocnych s prokazanym onkologic-
kym onemocnénim je nutna lécba této choroby. V nékte-
rych pripadech se 1é¢i onkologické onemocnéni soub€z-
né s DM.

Pacienti s DM jsou ve vétsiné pripadi IéCeni systémove
kortikosteroidy - davka se voli v zavislosti na stupni aktivity
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choroby. Systémovou 1é¢bu kortikosteroidy 1ze kombinovat
s imunosupresivy (methotrexat, azathioprin). Pfipady rezis-
tentni ke kortikosteroidlim a imunosupresiviim je nutno na-
dale 1€¢Cit ve spolupraci s revmatologem. Kozni projevy miva-
ji pfiznivou odezvu na terapii antimalariky.

U pacientli je tfeba sledovat nezadouci uéinky lécby
a od pocatku aplikovat 1éky ke zmirnéni téchto projevu.

Terapie zevni je pouze symptomaticka. Jejim ucelem je po-
tlacit sekundarni infekci v oblasti kalcinoz, podpofit hojeni
ulceraci, zmirnit zanétlivou reakci v kiiZi nemocného, snizit
infiltraci a erytém u exantému. Vyuzivaji se externa s antibio-
tiky, s epitelizaCnim ucinkem a kortikosteroidni preparaty.
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Prognoza

Prognéza onemocnéni je zavisla na dob€ stanoveni dia-
gndzy. VEas objevené onemocnéni ma prognozu priznivéjsi.

Priibé€h nemoci je vSak variabilni, 1ze Fici, Ze lepSi pro-
gnozu ma dermatomyositida nez polymyositida.

Fulminantni pfipady umiraji béhem prvniho roku (asi
20 % nemocnych), z nich %5 umiraji na zakladni onkologi-
c4 onemocnéni.

Déti jsou ohrozeny kalcinézami a kontrakturami kon-
Cetin. U déti dochazi velmi casto ke spontanni remisi one-
mocnéni (asi v 50%).
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