Idiopatické zanétlivé myopatie
heterogenni skupina ziskanych zanétlivych onemocnéni pficné pruhovaného svalstva, Casto
doprovazené systémovymi a organovymi pfiznaky
Castéji postizeny Zeny 3x (kromé myozitidy s inkluznimi telisky
etiologie-autoimunitni onemocnéni
patogeneze- zanét a imunitni zmény v postizeném svalstvu —> do cirkulace se uvoliuji svalové
enzymy a myoglobin, méni se elektrické vlastnosti svalovych viaken
prabéh-chronicky, vétSinou s relapsy, ¢asto pfi snaze o snizeni imunosupresivni [é€by
zakladnim klinickym projevem -vétSinou nebolestiva svalova slabost
svalovou silu hodnotime vétSinou pomoci svalového testu a skérujeme silu podle
Kendallové na Skale 0-10
6minutovy test chlze
organové postizeni -dysfagie- nej¢astéji
plicni postizeni- intersticialni plicni fibréza
kardialni postiZzeni-poruchy vedeni &i arytmie
artritidy
diagnéza
autoprotilatky proti jadernym nebo cytoplazmatickym antigenum
laboratof-b&éhem aktivniho onemocnéni elevace CK, LDH, AST, ALT, aldolazy a myoglobinu-
v remisi vétSinou normalizace
EMG
MRI
biopsie svalu
terapie
cil-zlepSeni svalové sily
potlaeni extramuskularni aktivity onemocnéni
potladeni autoimunitni odpovédi glukokortikoidy a imunisupresivy- vétSinou nedostateéné -
nutné biologické Iéky nebo intraven6zni imunoglobuliny
farmakologicka pomuze asi u 75% pacientd
PM a DM- vysoké davky glukokortikoidu
0,5-1,5 mg/kg/den prednisonu
po dosazeni efektu, zhruba po 6 tydnech snizujeme davky o
15-20% podavané davky kazdy mésic, do udrZzovaci davky 5-10m
metotrexat-7,5-30 mg tydné

DERMATOMYOZITIDA A POLYMYOZITIDA
projev
na pocatku- febrilni onemocnéni, projevy Raynaudova fenoménu, kloubni ztuhlost az
artritida
svalova slabost rizného stupné
symetricky postih: proximalni svalové skupiny koncetin a svalstvo trupu a krku
postupné vyvoj atrofie
postiZzeni svalstva hitanu—muZze se projevit poruchou polykani, snadna aspirace
tekutin a jidla, chrapot, nosni hlas
plicni postiZeni-intersticialni plicni onemocnéni, aspirani pneumonie nebo ventilaéni
nedostatecnost (slabost dychacich svall)
kardialni postiZzeni-arytmie
neerozivni polyartritida- mize se podobat RA
kozZni zmény
otok kolem oci a Cervenofialové zbarveni kGize (heliotropni ras), tmavé ¢ervena
vyrazka nad drobnymi klouby ruky (Gottronovy znamky), vyrazka na €ele, tvafich, krku, hrudniku (ve tvaru
pismene V), na zadech, loktech a vnitfnich kotnicich, hyperémie a teleangiektazie kolem nehtovych Iizek
mohou se objevit kalcifikace v kizi
antisyntetazovy syndrom= myozitida + ¢asté hore€naté stavy + intersticialni plicni fibréza +
artritida+ Raynaudtvfenomén+ prsty mechanika(rozpraskana a olupujici se klize na radialni strané prstu
rukou) + pfitomnost antisyntetazovych protilatek
muze byt asociovana s malignim onemocnénim
diagnéza-laboratof-anticytoplazmatické nebo antinuklearni autoprotilatky
1sérovy myoglobin
EMG- myogennivnalez
biopsie svalu
diagnosticka kritéria
1) pfevazné nebo vylu€éné proximalni, obvykle symetricka svalova slabost po tydny a mésice
2) 1 hodnoty ,svalovych enzym(“ (CK, aldolazy, AST, ALT, LD nebo myoglobinu)
3) multifokalni EMG myopatické zmény (malé, kratké a polyfazické potencialy) se tinzeréni
aktivitou a spontannimi potencialy nebo bez nich




4) biopticky priikaz degenerace, regenerace, nekrézy a fagocytézy svalovych vliaken a
prakaz mononuklearniho zanétlivého infiltratu (perivaskularni nebo endomyzialni) s perifascikularni atrofii
nebo bez ni

5) typickou vyrazku pfi DM, zahrnujici heliotropni ras kolem o€i a Gottronovy zmény.

diagnéza PM = jistd —1. 4 kritéria

pravdépodobna—3 kritéria
diagn6za DM= jista-kozni zmény+3 dalSi kritéria
lééba

relativni klid v obdobi aktivniho zanétu —postupné aktivni cvi€eni ke znovuobnoveni svalové
sily

béhem zlepSovani nemoci, i pasivni rozcvi€ovani jako prevence rozvoje kontraktur

farmakologicka-kortikoidy

metylprednison
imunosupresiva-methotrexat, azathioprin, cyklosporin A
cyklofosfamid-pfi rezistenci, komplikujici vaskulitida

IMUNITNE ZPROSTREDKOVANA NEKROTIZUJICI MYOPATIE

akutnéjsi zacatek

Casto indukovano statiny

vyrazngjSi svalova slabost, myalgie
MYOZITIDA V RAMCI PREKRYVNYCH SYNDROMU
JUVENILNI MYOZITIDA
MYOZITIDA S INKLUZIVNIMI TELISKY

muzi nad 50 let

slabost a atrofie proximalnich i distalnich svalu

predevsim extenzory nohy a hluboké flexory ruky

MYOZITIDA ASOCIOVANA S NADOREM

nejCastéji karcinom ovarii a prsu u Zen

karcinom plic u muz{

i

Klinické zhodnoceni | DM l PM IMIM IBM
v veku piiméfeny HMGCR
NXP2/TIF-1 + NXP2/TIF-1 - screening l
PETCT PET CT 1krat PETCT
PET CT
opakované il
—zvazit veky
1krat rocné po piiméieny
dobu 3-5 let o

Schéma. Algoritmus diagnostiky skryté malignity u myozitid. Upraveno podie [14-
16]

DM — dermatomyozitida IBM — myozitida s inkluznimi télisky IMNM — imunitné
zprostfedkovana nekrotizujici myopatie IZM — idiopatické zanétlivé myopatie MAA — s
myozitidou asociované protilatky MSA — pro myozitidu specifické autoprotilatky PM —
polymyozitida



