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1. Ml A GYERMEKKORI DERMATOMIOZITISZ

1.1 Milyen betegség ez?

A gyermekkori dermatomiozitisz (JDM) az izmokat és a bért érinté ritka
betegség. Egy betegség akkor ,gyermekkori", ha 16 éves kor el6tt
alakul ki.

A gyermekkori dermatomiozitisz az autoimmun betegségeknek tartott
kérképek csoportjadba tartozik. Altaldban az immunrendszer segit
lekUzdeni a fert6zéseket. Az autoimmun betegségekben az
immunrendszer masként reagal, és tulzottan aktivva valik az
egészséges sejtekben. Ez az immunrendszeri reakcié gyulladas
kialakuldsahoz vezet, aminek kovetkeztében a szovetek megduzzadnak
és esetleg karosodnak.

A |DM a bdr (dermato-) és az izmok (miozitisz) hajszalereit érinti. Ez
problémakat, példaul izomgyengeséget vagy izomfajdalmat okoz,
kilonosen a torzs és a csipdtdjék, a vall és a nyak izmaiban. A betegek
tobbségénél jellegzetes borkiltés is kialakul. Ezek a bérkiltések a test
kilonbo6zd részein jelenhetnek meg, igy példaul az arcon, a szemhéjon,
az ujjizuletek felett, a térden és a konyokon. A bérkittés nem feltétlenul
ugyanakkor jelenik meg, mint az izomgyengeség: eldtte vagy utana is
kialakulhat. Ritka esetekben a betegség mas szervek hajszalereit is
érintheti.

A dermatomiozitisz gyermekekben, serdlulékben és felnéttekben is
kialakulhat. A gyermekkori és a felndttkori dermatomiozitisz kozott
vannak bizonyos kllénbségek. A dermatomiozitiszben szenvedd
feln6ttek ~30%-anal rakbetegséggel (rosszindulatd daganattal) all
osszefluggésben, mig JDM-nél ez nem all fenn.
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1.2 Milyen gyakori?

A |DM igen ritka gyermekeknél. 1 millié gyermekbdl kb. 4-nél alakul Ki
JDM évente. Lanyoknal gyakoribb, mint fidknal. A legtobb esetben 4 és
10 éves kodzott kezdddik, de barmikor kialakulhat. A JDM a vilag
barmelyik vidékén, barmilyen etnikai szarmazasu gyermeknél felléphet.

1.3 Mik a betegség okai? Oréklédik-e? Miért betegedett meg
ebben a gyermekem? Megel6zhetd-e ez a betegség?

A dermatomiozitisz pontos oka nem ismert. Vilagszerte szamos kutatas
folyik a JDM okdanak kideritése céljabdl.

A |DM-et jelenleg autoimmun betegségnek tartjak, amelyet valdszindleg
tobb tényezd idéz eld. llyen lehet a genetikai hajlam és koérnyezeti okok,
példaul ultraibolya (UV) sugarzas vagy fert6zések egyuttes jelenléte.
Vizsgalatokban igazoltak, hogy bizonyos kérokozdk (virusok és
baktériumok) hatasara az immunrendszer rendellenesen reagalhat.
El6fordulhat, hogy a JDM altal érintett gyermekek csaladtagjainak
autoimmun betegsége (példaul cukorbetegsége vagy izlleti gyulladasa)
van. Ettél még azonban nem nagyobb a kockdzata annak, hogy a
csaladnak egy masik tagjanal is kialakul a JDM.
Jelenleg semmit nem tehetlink a JDM megel§zésére. Ennél is fontosabb,
hogy szil6ként On sem tudott volna semmit tenni azért, hogy
megel6zze a JDM-et a gyermekénél.

1.4 Fert6zo6-e a betegség?
A |DM nem fert6z6 és nem ragalyos.

1.5 Mik a fo tiinetei?
Minden JDM-es betegnél kilonb6zd tinetek jelentkeznek. A gyermekek
tobbségénél a kovetkezok:

Faradtsag

A gyermekek gyakran faradtak. Ennek kdvetkeztében gyengllhet az
erdnlétik, ami végul nehézségekhez vezethet a mindennapi
tevékenységeikben.
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Izomfajdalom és izomgyengeség

A torzshoz kozel esd izmok gyakran érintettek, ahogy a has, a hat és a
nyak izmai is. A gyakorlatban ez azt jelenti, hogy a gyermek esetleg
elkezd tiltakozni a hosszabb gyaloglas vagy a sportolas ellen, a
kisgyermekek pedig nyligosek lesznek, és gyakrabban kérik, hogy
vegyék fel 6ket. A betegség rosszabboddsaval a 1épcsdzés és az agybol
valé felkelés is problémat okozhat. Egyes gyermekeknél a begyulladt
izmok feszessé valnak és lerdvidilnek (izomzsugorodas). Ennek
kovetkeztében nehézzé valhat az érintett kar vagy labszar kinyujtasa,
mivel a konyok és a térd gyakran behajlitott helyzetben régzil. Ez
befolyasolhatja a kar és a labszar mozgasat.

iziileti fajdalom, néha iziileti duzzanat és merevség
JDM esetén mind a nagy, mind a kis iziletek begyulladhatnak. A
gyulladas hatasara az iztletek megduzzadhatnak, mozgatasuk
fajdalmassa és nehézzé valhat. Ez a gyulladas j6l reagal a kezelésre, és
nem gyakori, hogy izlletkdrosodassal jar.

Borkiutések
JDM esetén kilitések jelentkezhetnek az arcon szem korili duzzanattal
(periorbitalis 6démaval), valamint a szemhéj lilas rézsaszin
elszinezddésével (heliotrép 6démaval) egyltt; a bér az arcon is
kivorosodhet (pofacsonti kitités), ahogy a test mas részein (az
ujjiziletek, a térd és a konyok felett) is, ahol meg is vastagodhat
(Gottron-féle papuldk). Bdrkittések joval az izomfajdalom vagy
izomgyengeség elbtt kialakulhatnak. A JDM-es gyermekeknél sok mas
bérkiltés is jelentkezhet. Az orvosok néha piros pottydk formajaban
megjelend duzzadt vérereket figyelhetnek meg a gyermek
kéromagyaban vagy szemhéjan. A JDM okozta kiGtések némelyike
érzékeny a napfényre (fotoszenzitivitas), masok kifekélyesedhetnek
(kisebesedhetnek).

Kalcindzis

A betegség ideje alatt kalciumot tartalmazé kemény csomaék
alakulhatnak ki a bér alatt. Ezt kalcindzisnak nevezzik. Néha mar a
betegség kezdetekor jelentkezik. A csomék felett a bdr kifekélyesedhet,
és kalciumot tartalmazd tejszer( valadék folyhat beldlUk. Kialakulasuk
utan nehéz kezelni ezeket a csomdékat.
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Hasi fajdalom vagy hasfajas

Egyes gyermekeknél bélproblémak jelentkezhetnek. llyen lehet a
hasfajas vagy székrekedés, illetve alkalmanként sulyos hasi problémak
is, ha a betegség a belekbe vezetd vérereket is érinti.

A tudo érintettsége

Az izomgyengeség légzési nehézségeket okozhat. Az izomgyengeség
valtozasokat idézhet el6 a gyermek hangjaban, valamint nyelési
nehézségeket is okozhat. El6fordulhat tiddgyulladas is, melynek
kovetkeztében légszomj Iéphet fel.

A betegség legsulyosabb formainal gyakorlatilag a csontvaz 6sszes
izma (vazizomzat) érintett lehet, aminek a kovetkeztében |égzési,
nyelési és beszédproblémak jelentkezhetnek. Ezaltal a hang
megvaltozik, evési és nyelési nehézségek Iéphetnek fel, valamint
kdhodgés és légszomij is eléfordul: ezek fontos jelek.

1.6 Minden gyermeknél azonos a betegség?

A betegség sulyossaga minden gyermeknél mas. Néhanyuknal csak a
bért érintheti izomgyengeség nélkil (miozitisz nélkuli dermatomiozitisz)
vagy nagyon enyhe izomgyengeséggel, amelyet esetleg csak vizsgalat
mutat ki. Mas gyermekeknél problémak jelentkezhetnek szamos érintett
testrészen: a b6ron, az izmokban, az iziletekben, a tidében és a
belekben.
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