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Polymyozitida a dermatomyozitida patria do skupiny imunogénnych (autoimunitne podmienenych) idiopatickych myozitid. Manifestuju
sa ako samostatné formy, v kombinacii s inymi autoimunitnymi ochoreniami alebo v kombinacii s malignymi nadorovymi ochoreniami.
Vcasné urcenie spravnej diagndzy je pri tychto ochoreniach velmi délezité, lebo predstavuju v dospelosti, ale aj u deti, najvacsiu skupinu
ziskanych myopatii, ktoré su potencidlne dobre liecitelné. Prave véasné stanovenie diagn6zy polymyozitidy a volba adekvatneho, opti-
malneho terapeutického postupu su rozhodujicimi faktormi, ktoré ovplyviuju prognézu ochorenia. Autori popisuju klinickua kazuistiku
geriatrického pacienta s akutnym, febrilnym priebehom primarnej polymyozitidy.
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Polymyositis and dermatomyositis fall into the group of immunogenic (autoimmune-induced) idiopathic myositides. They occur as
independent forms, in combination with other autoimmune diseases or in combination with malignant diseases. To early establish the
correct diagnosis is of major importance in these conditions because, in adults as well as in children, they represent the largest group of
acquired myopathies that are potentially well treatable. Early diagnosis of polymyositis and the choice of adequate, optimal therapeu-
tic approach are the decisive factors that affect the prognosis of the condition. The authors describe a clinical case report of a geriatric

patient with an acute, febrile course of primary polymyositis.
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Myopatie predstavuju hetorolognu skupi-
nu chorbéb zépalovej a nezapalovej etioldgie.
Zapalové myopatie mézu byt primarne — idi-
opatické alebo sekundarne — vyvolané roznymi
etiologickymi faktormi. V patogenéze idiopa-
tickych zdpalovych myopatif (IZM) sa uplat-
nuju autoimunitné mechanizmy. V klinickom
obraze sa vyskytuje postihnutie vnutornych
organov a zistuju sa rézne druhy autoprotilatok.
Hlavnymi predstavitelmi IZM s dermatomyozi-
tida (DM) a polymyozitida (PM). Pre IZM je cha-
rakteristicka symetrickd — prevazne proximalna
svalova slabost, myopaticky elektromyograficky
nalez, charakteristicky histologicky obraz a zvy-
senie tzv. ,svalovych enzymov”. Pri DM su ok-
rem svalového syndrému pritomné aj typicke
kozné zmeny v tvéri, na koncatinach i trupe.
Dokézana je aj asocidcia DM a PM s nddorovymi
chorobami — najma u starsich pacientov. V kli-
nickom obraze dominuje symetrickd slabost
flexorov $ije a symetrickd slabost ramenného
a panvového pletenca. Vyvoj svalovej slabosti
je pozvolny, v trvani niekolkych tyzdriov (sub-
akutna forma) az mesiacov (chronicka forma).
Akutna forma PM s febrilitami a rychlou pro-
gresiou svalovej symetrickej svalovej slabosti
je velmi zriedkava.

Osobnd anamnéza: Pacient, 74 let, schizo-
frénia v dispenzéri psychiatra, st.p. hemoragic-
kej CMP v hypotalame vlavo s frustnou pravo-
strannou hemiparézou a parézou n. facialis |. dx,,
chronicka ischemické choroba srdca, arterialna
hypertenzia 2. st., benigna hyperbilirubinémia —
Gilbertova choroba.

Liekovd anamnéza: Prestarium A 5 mg tbl.
1-0-0, Digoxin 0,125 mg tbl. 1-0-0, Coronal
5 mgtbl. 1-0-0, Furon 40 mg tbl. 1-0-0, Zoleptil
tbl. 0-0-1.

Rodinnd anamnéza: otec umrel na srdcovy
infarkt.

Alergickd anamnéza: negativna.

Socidlno-pracovnd anamnéza: invalidny
dbéchodca, slobodny.

Pacient bol prijaty na nase pracovisko na
doporucenie ambulantného internistu pre nie-
kofko dni pretrvévajuci febrilny stav. Pri prijme
udaval, Ze asi tyzdert ma horucky do 39,5 °C,
pocituje vyraznu svalovu slabost a Unavu, velké
problémy mu robi chddza do schodoy, tazko sa
mu vykracuje, ma pocit ,tazkej hlavy”. Boli ho
kr¢né a Sijové svalstvo, ked'si f[ahne, tak to ustupi.
Nekasle, ni¢ nevykasliava, hlieny mu nezateka-
ju, hrdlo ho neboli. Nauzeu nemal, nezvracal,
bolesti brucha neguje, neprehnalo ho, stolica
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je pravidelnd, formovana, bez primesy krvi. Bez
dysurickych tazkosti, mo¢ ciry, nezapacha, ne-
zakaleny, bez primesy krvi. Bolesti na hrudniku
neguje, dobre sa mu dycha, dusny nebyva. Iné
tazkosti t.¢. neuddva.

Objektivny ndlez: pri vedomi, orientovany,
poloha semikativna, koza bez ikteru a cyandzy,
kludové eupnoe. Hlava mezocefalicka, vystupy
n.V nebolestivé, inervacia n. VIl spravna. Jazyk
plazi v strednej ¢iare, suchy, bez povlaku. Sija
neoponuje, stitna Zlaza a kréné lymfatické uzliny
nehmatné, ndpln juguldrnych zil nezvysena.
Hrudnik klenuty, bez deformit, akcia srdca pravi-
deln3, f. 84/min., ozvy ohranicené, bez selestov,
dychanie vezikularne, bez vedlajsich fenoménov.
Brucho palpacne priehmatné, nebolestivé, bez
hmatnej rezistencie a peritonedlneho drazdenia,
Dolné koncatiny bez edémoy, lytka palpacne
volné, Homans bilaterdlne negativny.

U pacienta bolo realizované CT mozgu bez
nalezu akutnych ischemickych zmien, znamok
hemordgie a infiltrativneho procesu. V labora-
térnom obraze dominovala elevécia zapalovych
parametrov (FW 74/96, Le 14,7 x 10°, CRP 233),
ale bez elevécie hladiny prokalcitoninu, mine-
ralogram a hepatalny stbor boli v referen¢nom
rozmedzi, bez retencie dusikatych latok, bola
pritomna vyrazna elevacia sérovej koncentra-



cie kreatinkinazy (CK 84,33 mmol/I). V rdmci
diferencidlnej diagnostiky vylucujeme kardidlnu
etiolégiu elevécie CK — EKG nalez opakovane so
sinusovym rytmom, bez vyvoja akutnych loZis-
kovych ischemickych zmien a portch rytmu, pri
negativnej dynamike kardio$pecifickej formy CK.
Echokardiograficky obraz bol bez zndmok vege-
tacif na chlopriovom aparéte, chlopne suficient-
né, perikard bez vypotku, ejekéna frakcia lavej
komory bola 55 %. Mikrobiologické vysetrenia
sterov z hrdla, nosa, ako aj mocu a stolice boli
opakovane s negativnym nélezom, bez zachy-
tu mikrobidlneho etiologického pdvodcu. Na
zaklade pretrvavajucej elevacie CK, v kontexte
s klinickym obrazom, predpokladdme u pacien-
ta velmi signifikantne polymyozitidu. Indikovali
sme neurologické vysetrenie s naslednou elek-
tromyografiou, ktord ukézala polyfazické uzke
a nizke potencidly motorickych jednotiek so
zvysenou inzer¢nou aktivitou s opakovanymi
vysokofrekven¢nymi vybojmi. Laboratérne
bola pritomnd vysoko signifikantna pozitivita
autoprotildtok proti nuklerdrnym antigénom
a anti-Mi2 protilatky. Zrealizovali sme biopsiu
svalu po oznaceni miesta pre biopsiu pri EMG
vysetreni.V histologickom néleze boli pritomné
diftzne degenerativne zmeny myofibril strieda-
juce sa s repara¢nymi pochodmi s lymfocytar-
nou a plazmocytarnou infiltraciou (obrazok 1).
Imunohistochemickymi vysetreniami bol doka-
zany desmin v prie¢nom pruhovani, myogenin
v jadrédch vldkien, CD3+ v T-lymfocyroch, CD
20+ v B-lymfocytoch, CD68+ v histiocytoch
a CD117+ v mastocytoch. Na zaklade histolo-
gického a imunohistochemického nélezu sme
definitivne potvrdili diagnézu polymyozitidy.
U pacienta bola indikovana kortikoterapia, spo-
Ciatku prvé 2 dni parenteralne v pulznej forme,
nésledne s prechodom na peroralny prednison
(1 mg/kg/den) v kombinécii s azathioprinom
(1,5 mg/kg/denr). Na uvedenej terapii doslo
pocas hospitalizacie velmi rychlo k stabilizacii
a zlepseniu klinického stavu s regresiou febrilit,
svalovej myalgie, slabosti a poklesom sérovej
koncentracie CK. Pacient bol po dimisii zaradeny
do reumatologického dispenzara.

Obrdzok 1. Histologicky nélez
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Polymyozitida

Epidemioldgia, etiopatogenéza
a klinicky obraz (1, 2, 3,4,5,7,9)
Polymyozitida (PM) je autoimunitné ocho-
renie sprostredkované celuldrnou imunitou.
Skuto¢na incidencia PM nie je zndma, odhaduje
sa na 7:1 000 000/ro¢ne. Incidencia stlpa s ve-
kom, pricom maxima dosahuje v 4.-6. decéniu
Zivota. Zeny su postihnuté 2,5-krat castejsie ako
muzi. Etiopatogenéza polymyozitidy nie je do-
statocne objasnend. Predpoklada sa, Ze u ge-
neticky predisponovanych oséb mozu niektoré
exogénne faktory (infekcie, lieky, toxiny) spustit
autoimunitnu reakciu a vyvolat poskodenie sva-
lov. Pre geneticku predispoziciu svedcia opisané
pripady vyskytu PM u monozygotnych dvojciat
a prvostupnovych pribuznych pacientov s PM,
ako aj asocidcia s HLA DR3 a DRw52. Familiarny
vyskyt PM je viak zriedkavy. Rozhodujtcu ulo-
hu v etiopatogenéze PM maju CD8+ cytotoxic-
ké T-lymfocyty, ktoré infiltruju svalové vidkna.
Dominujucimi histologickymi ndlezmi st endo-
myzidlne T-CD8+ lymfocytérne infiltraty okolo
svalovych vidkien a s invaziou do nich, variabilita
velkosti priemeru svalovych vlakien, disperzné
nekrotické a regenerujtce svalové vldkna, zmno-
Zenie intersticia — endomyzia aj perimyzia. PM
sa manifestuje symetrickou slabostou flexorov
Sije a symetrickou slabostou svalstva ramenné-
ho a panvového pletenca. V dosledku svalovej
slabosti pacienti nie su schopni zdvihnut horné
koncatiny nad hlavu, maju tazkosti pri chéd-
zi, najméa po schodoch a do kopca, nedokézu
vstat z podrepu. Distélne svaly su len niekedy
postihnuté, a vzdy menej vyrazne ako proxi-
malne svaly. Vyvoj svalovej slabosti je pozvolny,
v trvani niekolkych tyZdiov (subakudtna forma)
azmesiacov (chronickd forma). Akutna forma PM
s rychlou progresiou a febrilitami je zriedkava.
Myalgie su relativne ¢asté, viac su vyjadrené pri
rychlejSej progresii. Asi jedna tretina pacientov
mé dysfagiu, ktord je dosledkom postihnutia
orofaryngedineho a ezofagedlneho svalstva.
Kardidlne ochorenia su pri PM zriedkavé, moze
ist o perikarditidu, myokarditidu a kongestivne
kardidlne zlyhavanie. Pomerne ¢asto sa vsak
vyskytuju EKG abnormality, vratane konduke-
nych poruch a arytmii. Intersticidlne plicne
postihnutie (plicna fibréza) — sa vyskytuje asi u
10% pacientov s PM. Jej symptomy (dyspnoe,
neproduktivny kasel) mézu predchadzat ma-
nifestéaciu svalovej slabosti. Asi 10% pripadov
PM je asociovanych so zapalovymi ochoreniami
spojiva, najcastejsie ide o systémovy lupus ery-
tematodes, Sjégrenov syndrom &i reumatoidnu
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artritidu. Casté je i asociacia s inym autoimu-
nitnym ochorenim, ako je Crohnova choroba,
vaskulitida, sarkoiddza, primdrna bilidrna cirhé-
za, celiakia dospelych, Bechterevova choroba,
Behcetova choroba, myasthenia gravis, derma-
titis herpetiformis, psoriasis, Hashimotova tyreoi-
ditida, monoklondlne gamapatie, hypereozino-
filny syndrém, autoimunitnd trombocytopénia.
Paraneoplastickd PM sa vyskytuje najcastejsie pri
malignych tymomoch, ale zndma je aj asocidcia
s karcinomom mocového mechura a lymféma-
mi (6, 7). Po myastenii gravis predstavuje PM dru-
hé najcastejsie paraneoplastické autoimunitné
neurologické ochorenie, ktoré sa manifestuje
v asocidcii s tymomami predného mediastina.
MbZe sa vyskytnut aj v asocidcii s inymi nado-
rovymi ochoreniami, ako napriklad broncho-
génny karcindm, karcindém pankreasu, karcindom
Zaudka, kolorektalny karcindm, hepatucelularny
karciném a dalSie.

Laboratérne nalezy (6, 7, 9, 10)

Zvysena hladina sérovej kreatinkinazy (CK)
byva pri PM 5 az 50-nasobne zvysend (3, 5, 6).
Nekréza svalovych vildkien vedie v sére k zvy-
seniu kreatinkindzy, aldoldzy, myoglobinu, lak-
tatdehydrogendzy, aspartdtaminotrasferdzy
(AST) a alaninaminotransferdzy (ALT). Sérova
CK (izoenzym MM) je najcitlivejsi a specificky
marker svalového poskodenia (1, 3,4, 5,6, 9). CK
sa nachadza volne v sarkoplazme svalového
vldkna a ma nizku molekulovid hmotnost. Preto
uz pri lahkom zapalovom poskodeni svalovych
vlakien dochéadza k vzostupu CKv sére. Hladina
sérovej CK nekoreluje so stupriom svalovej sla-
bosti. So vzostupom sérovej CK dochddza v sére
aj kvzostupu AST a ALT, ¢o moZe viest v praxi
k mylnému podozreniu na ochorenie pecene.
Diagnosticky je vyznamné, Ze pri PM je hepatdl-
ne Specificky enzym GMT normalny, v norme je
aj hladina bilirubinu. Myositis-specifické auto-
protildtky (myositis-specific antibodies, MSA)
sU asociované so specifickym HLA haplotypom,
kazdy pacient mdze mat len jeden typ MSA.
K MSA patria cytoplazmatické protildtky proti
transla¢nym proteinom (napr. rézne tRNA syn-
tetdzy) a protilatky proti Mi-2 a Mas antigénom.
Z antisyntetdz sa najcastejsie vyskytuju anti-
Jo-1 protildtky, ktoré su asociované s pltcnou
fibrézou a artritidou a byvaju pritomné u 15%
pacientov s idiopatickymi myozitidami.

Pomocné vysetrenia (4, 6, 7, 8, 10)

Elektromyografia je pomerne senzitivne,
ale nie prilis Specifické vysetrenie. Pre myozitidu
v EMG naleze sveddia:
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polyfazické, Uzke a nizke potencidly moto-
rickych jednotiek

zvysend inzer¢nd aktivita, fibrilatné poten-
cidly a pozitivne ostré viny

bizarné vysokofrekven¢né opakované vy-
boje

EMG sa mo&Ze vyuZit na hodnotenie aktivity
a vyberu miesta biopsie.

Biopsia svalového tkaniva by sa mala
vykonat vzdy pri podozreni na PM. Zapalovy
proces v svalovom tkanive je ¢asto nerovnomer-
ne rozdeleny, preto ani negativny histologicky
nélez jednoznacne nevylucuje PM. Vypovednu
hodnotu biopsie zlepsuje vyber miesta biopsie
pomocou magnetickej rezonancie alebo EMG.
Typickym histologickym nélezom je zdpalova
infiltracia, ktéra sa sklada z lymfocytov, makro-
fagov, plazmatickych buniek a tiez eozinofilov
a polymorfonuklearov. Casto sa najde degene-
racia a fibrinoidnd nekréza myofibril, fagocytdza
nekrotickych loZisk a sti¢asne zndmky regene-
racie. V pokrocilych fazach su znamky fibrézy
a tukova ndhrada svalového tkaniva a atrofie.

Nukledrnou magnetickou rezonanciou
mozno zistit rozsah a zavaznost postihnutia sval-
stva a tiez dynamiku svalového poskodenia.

Medzindrodne su akceptované pre uréenie
diagnézy PM kritéria podla Bohana a Petera:

klinické kriteria (svalova slabost svalov ra-

menného a panvového pletenca, myalgie)

zvysend aktivita sérovej kreatinkindzy

typicky EMG nélez

svalové biopsia — histopatologicky nalez

Diagndza PM je definitivna pri splnenf
vietkych 4 diagnostickych kritérif. Pri splnent
3 diagnostickych kritérii je diagnéza PM pravde-
podobnd. Obvykle ide o pacientov, ktorf spiaju
klinické, biochemické (CK) a elektromyografické
kritéria diagndzy PM, ale v histopatologickom
obraze chyba zadpalovy infiltrat. Naj¢astejsou
pricinou, preco sa nezachyti zadpalovy nélez v bi-
optickej vzorke, je fokélna disperznost myozitic-
kého procesu.

Prednizén je liekom volby pre vietky formy
PM. Inicidlna terapeuticka davka je 1-1,5 mg/kg
telesnej hmotnosti denne. Viysoké davky predni-
zénu vyznamne zlep3uju svalovd silu a svalové
funkcie. So zlepsovanim svalovej sily dochddza
u pacientov s PM k postupnému poklesu hladiny
sérovej CK. Pokles sérovej CK moze predchddzat
zlepSovaniu svalovej sily. Doba podavania pred-
nizénu na zabezpecenie trvalého liecebného
efektu je individuélne rézne dIha.

Azatioprin (Imuran) je najcastejSie po-
uzivané imunosupresivum v lie¢cbe PM.
Imunosupresivny Gc¢inok azatioprinu je dosled-
kom jeho interferencie s metabolizmmom nuk-
leovych kyselin pocas proliferacie T- buniek po
antigénnej stimuldcii. Vysledkom je imunosu-
presia humoralnych aj celuldrne sprostredkova-
nych imunitnych reakcii. Azatioprin je indikovany
v davke 2-4 mg/kg telesnej hmotnosti denne,
resp. v kombindcii s prednizénom 1,5 mg/kg te-
lesnej vahy denne, a to hned od zaciatku liecby,
akide o akutne formy PM alebo o PM asociovanu
s inym autoimunitnym ochorenim, kolagendzou
a plicnou fibrézou. Pocas liecby prednizénom sa
azatioprin ordinuje v davke 1-2 mg/kg telesnej
hmotnosti u foriem PM, ktoré su refraktérne na
liecbu prednizénom (ak pri lie¢be prednizénom
nenastane do 3 mesiacov klinické zlepsenie sta-
vu), a vtedy, ked pri znizovani udrzovacich davok
prednizénu doéjde k exacerbdcii PM.

Cyclofosfamid ma dobré imunosupresivne
ucinky, ale pomerne casté a zdvazné neziaduce
Ucinky (hemoragicka cystitida, alopécia, Utlm kost-
nej drene, teratogénny a mutagénny Gcinok).

Cyklosporin v kombinacii s prednizénom
ma dobry terapeuticky efekt, ale ¢astejsie nezi-
aduce vedlajsie prejavy.

Mykofenoldt mofetil (CellCept) sa javi ako
perspektivny liek, zatial su s nfim malé skuse-
nosti.

Metotrexdt bol v minulosti imunosupre-
sivom prvej volby v lieCbe PM, v sucasnoti sa
uZ povazuje za obsolentny, aviak stale ma este
svoje miesto v pripadoch, kedy je azatioprin
z roznych dévodov kontraindikovany, resp. pa-
cientmi zle tolerovany.
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Polymyozitida je autoimunitné ochorenie
svalov dospelého veku s vrcholom vyskytu
v 4.-5. decéniu. Charakterizovana je svalovou
slabostou svalovych skupin pletencov hornych
a dolnych koncatin, myalgiami, s typickym su-
bakutnym aZ chronickym priebehom. Niekedy
moZe prebiehat aj akutne pod klinickym obra-
zom febrilného stavu. Cielom tejto kazuistiky je
poukdzat na to, ze polymyozitida je nie len ocho-
renim stredného veku, ale méze sa vyskytovat aj
u geriatrickych pacientov a vzacne prebiehat aj
pod obrazom akutneho febrilného stavu, o by
mohlo spésobovat aj diagnostické problémy, ak
by sme na toto ochorenie nemysleli.
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