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2. DIAGNOZIS ES TERAPIA

2.1 Mas ez a gyermekeknél, mint a felnétteknél?

Feln6tteknél a dermatomiozitisz mogottes rakbetegséget (rosszindulatu
daganatot) kisérhet. A gyermekkori JDM nem flgg 6ssze
rakbetegséggel.

Feln6tteknél |étezik olyan allapot is, amikor csak az izmok érintettek
(polimiozitisz), de ez gyermekeknél igen ritka. Feln6tteknél ilyenkor
bizonyos antitestek termel6édnek, amelyeket tesztekkel lehet kimutatni.
Ezek kozll az antitestek kozUl sok nincs jelen a gyermekeknél, azonban
specifikus antitesteket fedeztek fel naluk is az elmult 5 évben.
Kalcindzis gyakrabban figyelhetd meg gyermekeknél, mint feln6tteknél.

2.2 Hogyan diagnosztizalhaté? Milyen vizsgalatokat kell
végezni?

A |DM diagnosztizalasa céljabdl a gyermeknek fizikalis kivizsgalason kell
részt vennie, valamint vér- és egyéb vizsgalatokat is végeznek, példaul
MRI-t vagy izombiopsziat. Minden gyermek mas, és az orvos donti el,
hogy melyik vizsgalat a legjobb az adott esetben. A JDM az
izomgyengeségnek egy specialis valtozataval (a comb és a felkar
izmainak érintettségével) és jellegzetes bdrkittésekkel jarhat: ezekben
az esetekben kénnyebben diagnosztizalhatd. A fizikalis vizsgalat
kiterjed az izomerd, a borkiutések és a koromagyak vérereinek
ellenérzésére.

A |DM néha hasonlithat mas autoimmun betegségekre (pl. izlleti
gyulladasra, szisztémas lupusz eritematdzuszra vagy vaszkulitiszre)
vagy velesziletett izombetegségre. A tesztek alapjan kiderul, hogy a
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gyermeknél melyik betegség all fenn.

Vérvizsgalatok

A vérvizsgalatok célja az esetleges gyulladas, az immunfunkcié és a
gyulladast kisérd problémak, példaul ,lyukas" izmok jelenlétének
kimutatasa. A JDM-ben szenvedd gyermekek tobbségénél az izmok
~lyukasak" lesznek. Ez azt jelenti, hogy az izomsejtekben Iév6 anyagok
a vérbe szivarognak, ahol ki lehet 6ket mutatni. Ezek kozil a
legfontosabbak az izomenzimnek nevezett fehérjék. Vérvizsgalatokat
gyakran végeznek a betegség aktivitasanak, valamint az utankovetés
sordn a terdpias valasznak a felmérése céljabdl (Iasd aldbb). Ot
mérhetd izomenzim van: CK, LDH, GOT, GPT és aldoldz. Kézuluk
legalabb egynek a szintje megemelkedik a legtébb betegnél, de nem
minden esetben. Mas laboratériumi tesztek is segithetnek a diagndzis
felallitasaban. llyenek példaul az antinuklearis antitestek (ANA) és a
miozitiszre jellemz6 antitestek (MAA) kimutatasara iranyulé tesztek. Az
ANA és az MAA vizsgalatanak eredménye pozitiv lehet mas autoimmun
betegségekben.

MRI
Az izomgyulladds magnesrezonancias vizsgalatokkal (MRI) is
kimutathat9.

Egyéb izomvizsgalatok

A diagndzis megerdsitéséhez fontos az izombiopszia (az izombdl vett
szovetdarabkdak vizsgalatanak) eredménye. Ezenkivll a biopszia
segithet a betegséggel kapcsolatos tudas bdvitésére iranyuld
kutatasban is.

Az izommukodés valtozasait specidlis elektréodak segitségével lehet
mérni, amelyeket tih6z hasonldéan az izmokba szurnak
(elektromiografia, EMG). Ez a vizsgalat segithet a JDM és bizonyos
veleszlletett izombetegségek megkillonboztetésében, de nem mindig
van rajuk szikség az egyértelmi esetekben.

Egyéb vizsgalatok

Egyéb vizsgalatokat is lehet végezni mas szervek érintettségének
kimutatasara. Az elektrokardiografia (EKG) és a sziv ultrahangvizsgalata
(ECHO) hasznosak a szivbetegség megallapitasaban, mig a
mellkasréontgen vagy a CT-vizsgalat a tidd |égzésfunkcids vizsgalataval
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egyutt fényt derithet a tlidd érintettségére is. A nyelési folyamat
rontgenvizsgalata specialis atlatszatlan folyadék (kontrasztanyagq)
hasznalataval kimutatja a torok és a nyel6csd izmainak érintettségét.
Hasi ultrahanggal vizsgalhaté a belek érintettsége.

2.3 Mi a jelentosége ezeknek a vizsgalatoknak?

A |DM jellegzetes esetei megallapithaték az izomgyengeséqg fajtajabdl (a
comb és a felkar izmainak érintettsége), valamint a klasszikus
boérkittésekbdl. Ezt kdvetben a vizsgalatok célja a JDM diagnézisanak
megerdsitése és a kezelés nyomon kovetése. JDM esetén az
izombetegséget standardizalt izomvizsgalati pontszamok (gyermekkori
miozitiszt értékeld skala - CMAS; manualis izomvizsgalat - Manual
Muscle Testing 8, MMT8) és az emelkedett izomenzimszint és a
gyulladas kimutatasat célzo vérvizsgalatok alapjan lehet értékelni.

2.4 Terapia

A |DM kezelhetd betegség. Nincs ra gyégymod, azonban a kezelés célja
a betegség kontrolldldsa (dtmeneti javulasanak eldidézése). A kezelés
egyénre szabott az adott gyermek szikségletei alapjan. Ha a
betegséget nem kontrolldljadk, akkor izomkarosodas Iéphet fel, amely
visszafordithatatlan lehet: hosszu tavon problémakat, példaul
rokkantsagot okozhat, amely akar a betegség megszinését kdvetden is
megmaradhat.

Sok gyermeknél a fizioterapia a kezelés fontos része; bizonyos
gyermekeknél és csaladtagjaiknal pszicholdgiai tamogatasra is szukség
van annak érdekében, hogy konnyebben meg tudjanak birkézni a
betegséggel és annak a mindennapi életikre kifejtett hatasaval.

2.5 Milyen kezelések léteznek?
Az 0sszes gydgyszer az immunrendszer elnyomasa révén fejti ki hatasat
a gyulladas megsziintetése és a karosodas megel6zése érdekében.

Kortikoszteroidok

Ezekkel a gyégyszerekkel rovid id§ alatt kivaléan kontrollalhato a
gyulladas. A kortikoszteroidokat néha a vénaba adjak (intravénas vagy
iv. vezetéken keresztil), hogy a gydgyszert gyorsan a szervezetbe
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juttassak. Ez életmentd lehet.

El6fordulnak azonban mellékhatasok, ha hosszu ideig kell nagy
dozisokat alkalmazni. A kortikoszteroidok mellékhatdsai k6zé tartoznak
a novekedési problémak, a fokozott fert6zésveszély, a magas
vérnyomas és az oszteopordzis (csontritkulds). Kis adagban a
kortikoszteroidokat kevés problémat okoznak; a legtobb gond nagy
dézisok adasa esetén merdl fel. A kortikoszteroidok elnyomjak a
szervezet altal termelt szteroidokat (kortizolt), és ez sulyos, akar
életveszélyes problémakat okozhat, ha a beteg hirtelen abbahagyja a
gyogyszer szedését. Ezért kell a kortikoszteroidok adagoladsat lassan
csOokkenteni. Kortikoszteroidokkal egyutt mas immunszuppressziv
szereket (példaul metotrexatot) is lehet szedni a gyulladas hosszu tavu
kezelése érdekében. A részletesebb tudnivaldkat lasd a gyégyszeres
terapiardl sz616 részben.

Metotrexat
Ennek a gydgyszernek 6-8 hétre van szilksége ahhoz, hogy hatasat
elkezdje kifejteni, és altalaban hosszu id6n at alkalmazzak. F6
mellékhatdsa az émelygés (hanyinger), amely a beadasakor jelentkezik.
Alkalmanként szajuregi fekély, a haj kismértékl elvékonyodasa, a
fehérvérsejtek szamanak csdkkenése, illetve a majenzimek szintjének
emelkedése is megfigyelhetd. A majproblémak enyhék, de az alkohol
sokat ronthat rajtuk. A folsav vagy folinsav nevd vitamin adasaval
csOkkenthetdé a mellékhatdasok kockazata, féleg azoké, amelyek a majat
érintik. EIméletileg fennall a fertézések fokozott kockazata, a
gyakorlatban azonban nem tapasztaltak problémakat, kivéve a
baranyhimld esetén. A kezelés alatt kerulni kell a teherbe esést a
metotrexat altal a magzatra kifejtett hatasok miatt.
Ha a betegséget nem kortikoszteroidok és metotrexat egylttadasaval
kezelik, szdmos mas terdpias lehetdség is van, amelyeket gyakran
kombinaciéban kell alkalmazni.

Egyéb immunszuppressziv gyogyszerek

A metotrexathoz hasonldan a ciklosporint is altaldban hosszu ideig
alkalmazzak. Hosszu tavu mellékhatasai kdzé tartozik a magas
vérnyomas, a szlrzet fokozott nOvekedése, az iny megvastagodasa és
veseproblémak. A mikofenolat-mofetil nevld gydégyszert szintén hosszU
tavon alkalmazzak. A betegek altalaban jol toleraljak. F6 mellékhatasai:
hasi fajdalom, hasmenés, fert6zések fokozott kockazata. A




ciklofoszfamid adasa suUlyos esetekben vagy a kezeléssel szemben
ellenallé betegség esetén lehet indokolt.

Intravénas immunglobulin (IVIG)

Ez a szer vérbdl kinyert human (emberi) ellenanyagokat tartalmaz. A
véndba adjak be, és az immunrendszer mikodésének médositasan
keresztll fejti ki hatasat a gyulladas csokkentésével. A pontos
hatasmechanizmusa nem ismert.

Fizioterapia és testmozgas

A |DM gyakori fizikdlis tinete az izomgyengeség és az izileti merevség,
amelyek a mozgasképesség és az er6nlét csokkenését
eredményezhetik. Az érintett izmok megrovidulése
mozgaskorlatozottsaghoz vezethet. Ezek a problémak rendszeres
fizioterapiaval enyhithetdk. A fizioterapeuta megtanitja a gyermekeknek
és a szuleiknek a megfeleld nyujtd, erdsité és erdnlétjavitod
gyakorlatokat. A kezelés célja az izomerd novelése és az alloképesség
javitasa, valamint az iziletek mozgastartomanyanak fenntartasa.
Rendkivul fontos, hogy a szuldket is bevonjak ebbe a folyamatba azért,
hogy segithessenek gyermeklknek elvégezni a tornagyakorlatokat az
el6irtaknak megfeleléen.

Kiegészité (adjuvans) kezelések
Kalcium és D-vitamin megfelel6 szedése javasolt.

2.6 Mennyi ideig tartson a kezelés?

A kezelés idétartam minden gyermeknél mas. Flgg attél, hogy a JDM
hogyan érinti a gyermeket. A JDM-es gyermekek tobbségét legalabb 1-2
évig kell kezelni, de némelyikik sok éven at tarté kezelésre szorulnak. A
kezelés célja a betegség ellendrzés alatt tartdsa. A kezelés fokozatosan
csokkenthetd, majd leallithatd azutan, hogy a JDM egy ideig (altaldban
tobb hénapig) inaktiv. Inaktiv JDM-rél akkor beszélhetlink, ha a gyermek
jél van, nem mutatja aktiv betegség jeleit, és a vérvizsgalati
eredményei is megfelel6ek. Az inaktiv betegség megallapitasa
korultekintést igényld folyamat, amelynek soran minden szempontot
figyelembe kell venni.

2.7 Mi a helyzet a nem konvenciondlis (nem szokvanyos),
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illetve kiegészito terapiakkal?

Szamos kiegészitd és alternativ terdpia létezik, ami 6sszezavarhatja a
betegeket és csaladtagjaikat. A terapiak kézul sok nem bizonyult
hatasosnak. Koriltekintéen gondolja at e terapiak kiprébalasanak
kockdzatait és el6nyeit, mivel a j6tékony hatds nem kelléen igazolt, és
ezek a kezelések megterhel6k lehetnek id6ben, anyagilag és a gyermek
szamara is. Ha kiegészitdé vagy alternativ terapiakat szeretne kiprébalni,
érdemes megbeszélni ezeket a lehet6ségeket a
gyermekreumatoldgussal. Bizonyos terapiak és a hagyomanyos
gyogyszerek kozott kélcsdnhatasok Iéphetnek fel. A legtébb orvosnak
nincs ellenvetése a kiegészitd terapidkkal szemben, feltéve ha tovabbra
is kOvetik a szakmai tandacsaikat. Nagyon fontos, hogy nem szabad
abbahagyni az orvos altal felirt gyégyszerek szedését. Amennyiben
bizonyos gyodgyszerek, mint példaul kortikoszteroidok sziikségesek a
JDM ellen6rzés alatt tartdsahoz, nagyon veszélyes lehet ledllni ezekkel,
amig a betegség még aktiv. Ha aggalya van a gyégyszerekkel
kapcsolatosan, beszélje meg gyermeke kezel6orvosaval.

2.8 Kontrollvizsgalatok

Fontosak a rendszeres kontrollvizsgalatok. Ezeken a viziteken ellenérzik
a JDM betegség aktivitasat és a kezelés esetleges mellékhatdsait. Mivel
a JDM a szervezet sok részét megtamadhatja, az orvosnak a gyermeket
teljes egészében figyelmesen meg kell vizsgalnia. Néha specialis
modszerekkel megmérik az izomero6t. Gyakran van sziikség
vérvizsgalatra a JDM betegség aktivitdsanak ellenfrzése és a kezelés
nyomon koévetése érdekében.

2.9 Progndzis (hosszu tavu kimenetel a gyermek szamara)
Lefolyasa szerint a JDM altalaban haromféle lehet:

Monociklikus (egy ciklusu) JDM: egyetlen epizdd, amely a kezdetét
kovetd 2 éven belll lecsillapodik (vagyis a betegség nem aktiv),
relapszusok (visszaesések) nélkul; Policiklikus (t6bb ciklusu) JDM: a
hosszU id6szakokig tarté remisszié (a betegség nem aktiv, és a
gyermek jél van) lehet relapszusokkal valtakozva, amelyek gyakran a
kezelés csokkentésekor vagy abbahagyasakor jelentkeznek; Krénikus
aktiv betegség: folyamatosan aktiv DM a kezelés ellenére (krénikus
remittalo lefolyas); ez utdbbi csoportnal magasabb a szovédmények
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kockazata. A dermatomiozitiszben szenvedé felnéttekhez képest a JDM-
es gyermekek altalaban jobban vannak, és nem alakul ki naluk
rakbetegség (rosszindulatd daganat). Sokkal sulyosabb a betegség
azoknal a gyermekeknél, akiknél a DM belsd szerveket érint, példaul a
tidoét, a szivet, az idegrendszert vagy a beleket. A JDM életveszélyes
lehet, de ez attdl fligg, hogy mennyire sulyos, beleértve az
izomgyulladas suUlyossagat, valamint azt, hogy mely szervek érintettek,
és hogy kalcindzis (kalciumcsomadk a bér alatt) kialakult-e. Az izmok
feszessége (zsugoroddasa), az izomtdémeg csokkenése és a kalcindzis
hosszU tavu problémakat okozhatnak.
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