&

\F\-lf
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/LV/intro

Juvenils Dermatomiozits
Versija 2016

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1 Vai béerniem ta ir atskiriga, salidzinajuma ar
pieaugusajiem?

Pieaugusajiem dermatomiozits var but sekundars attieciba uz esoso
vézi (laundabigo audzéju). Bérniem, kuri slimo ar JDM, nav saistibas ar
Vezi.

Pieaugusajiem var but stavoklis, kad tiek skarti tikai muskuli
(polimiozits), bet tas ir loti retos gadijumos sastopams bérniem.
Parbauzu rezultata pieaugusajiem dazreiz tiek atrastas ipasas
antivielas. Daudzas no tam nav novérotas béerniem, bet pédejo 5 gadu
laika ari bérniem ir atpazitas 1pasas antivielas. Kalcinoze daudz biezak ir
novérota bérniem neka pieaugusajiem.

2.2 Ka ta tiek diagnosticeta? Kadas ir parbaudes?

Lai diagnosticétu JDM, papildus asins analizém un tadam citam
parbaudém ka magnétiska rezonanse (MR) vai muskulu biopsija, jusu
bérnam bls nepiecieSams veikt ari fiziskas parbaudes. Katrs bérns ir
citadaks un jusu arsts noteiks piemerotakas parbaudes katram bérnam.
JDM var sakties ar 1pasu muskulu vajuma veidu (augsstilbu un
augsdelma muskulu iesaisti) un specifiskiem adas izsitumiem: Sajos
gadijumos JDM diagnosticét ir vieglak. Fizikalas parbaudes laika tiks
parbaudits muskulu speks, adas izsitumi un asinsvadi nagu gultnes.
Dazkart JDM var lidzinaties citas autoimunas slimibas simptomiem
(piemeram, artrita, sistemas sarkanas vilkedes vai vaskulita) vai
lidzinaties iedzimtai muskulu slimibai. Parbaudes palidzes saprast, kura
slimiba ir jusu bernam.
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Asins analizes

Asnis analizes ir paredzetas, lai identificétu iekaisumu, imunsistémas
funkcijas un problémas, kuras izraisa iekaisums. Muskulu stnas ir
vielas, kas ietek asinis, kur tas var izmerit. Vissvarigakie ir proteini, ko
sauc par muskulu enzimiem. Asins parbaudes lielakoties tiek veiktas, lai
noteiktu, cik aktiva ir slimiba un lai novértétu arstésanas rezultatu
atkartotas parbaudeés (skatit zemak). Ir pieci muskulu enzimi, kurus var
izmerit: kreatinkinaze, LDH, AST, ALT un aldolaze. Vismaz viens no tiem
parasti paradas lielakajai dalai pacientu, lai gan ne vienmér. Citas
laboratorijas parbaudes var palidzét noteikt diagnozi. Tas ieklauj
antinuklearas antivielas (ANA), miozitam specifiskas antivielas (MSA) un
ar miozitu saistitas antivielas (MAA). ANA un MAA var but pozitivas an
citu autoimuno slimibu gadijuma.

MR
Muskulu iekaisumu var redzét ar magnétiskas rezonanses (MR)
palidzibu.

Citas muskulu parbaudes

Atklajumi muskulu biopsija (mazu muskulu dalinu panemsana) ir
nozimigi, lai varétu apstiprinat diagnozi. Tapat tas var but ari labs
petijuma paligriks, lai varétu labak izprast slimibu.

Funkcionalas izmainas muskuli var mérit as specialiem elektrodiem,
kurus ka adatas ievieto muskulos (elektromiografija, EMG). Sis pétijums
var but noderigs, lai atSkirtu JDM no citam iedzimtam musklu slimibam,
bet saprotamos gadijumos ta ne vienmer ir vajadziga.

Citas parbaudes

Var tikt veiktas ari citas parbaudes, lai noteiktu organu iesaisti.
Elektrokardiografija (EKG) un sirds ultraskana (Ehokg) ir noderigas sirds
slimibu noteikSanai, krisu rentgenogramma vai datortomografija kopa
ar plausu funkcionésanas parbaudém var atklat plausu iesaisti slimiba.
Gremosanas procesa rentgenogramma, izmantojot ipasu
necaurredzamu skidrumu (kontrastam), var noteikt kakla un baribas
vada iesaisti. Vedera dobuma ultraskana var tikt izmantota zarnu
slimibu noteikSanai.
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2.3 Cik liela nozime ir parbaudem?

Parasti JDM var konstatét muskulu vajuma (augsstilbu un augsdelma)
un klasisku adas izsitumu dél. Parbaudes pec tam izmanto, lai
apstiprinatu JDM diagnozi un noteiktu arstésanu. DM muskulu slimibu
var novertét, izmantojot standarta muskulu parbauzu rezultatus (bérnu
miozita novértéSanas skala (BMNS); manuala muskulu testésana 8
(MMT8)) un asins analizes (mekléjot paaugstinatos muskulu enzimus un
iekaisumu).

2.4 Arstésana
JDM ir arstéjama slimiba. Tam nav specialu arstniecibas hdzeklu, bet
arstéSanas mérkis ir kontrolét slimibu (likt slimibai sasniegt remisiju).
Arstésana ir piemérota atbilstosi bérna individualajam vajadzibam. Ja $i
slimiba netiek kontroléta, tas var radit neatgriezamus bojajumus: tas
var radit ilgtermina problemas, tai skaita invaliditati, kura turpinas pat
tad, kad slimiba ir izarstéta.

Daudziem bérniem svarigs arstéSanas elements ir fizioterapija; daziem
bérniem un vinu gimeném ir nepiecieSams ari psihologisks atbalsts, lai
tiktu gala ar slimibu un tas ietekmi uz vinu ikdienas dzivi.

2.5 Kada ir arstesana?
Visi medikamenti darbojas, apslapéjot imunsistemu, lai apturéetu
iekaisumu un pasargatu no bojajumiem.

Kortikosteroidi
Sis zales loti atri kontrolé iekaisumu. Dazreiz kortikosteroidus injicé caur
venu (caur intravenozo jeb IV liniju), lai medikamentus atri ievaditu
kermeni. Tas var but |oti svarigi dzivibai.
Tomeér tam var but ari blakus paradibas, ja lielas devas ir nepiecieSamas
ilgtermina. Kortikosteroidu lietoSanas blakus paradibas var izraisit
problémas ar augsSanu, palielinat infekciju risku, paaugstinat
asinsspiedienu un osteoporozi (kaulaudu samazinasanas).
Kortikosteroidu lietoSana mazas devas var izraisit dazas problémas, bet
lielaka dala problemu ir novérotas, lietojot tos augstas devas.
Kortikosteroidi apslapé paSa kermena steroidus (kortizolu) un tas var
izraisit pat dzivibai bistamas problémas, ja arstéSana tiek peksni
partraukta. Tapéc kortikosteroidu lietoSana ir jasamazina pakapeniski.
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Citi imunsistému nomacosi medikamenti (pieméram, metotreksats)
savienojuma ar kortikosteroidiem tiek lietoti, lai kontroletu iekaisumu
ilgtermina. Sikakai informacijai skatit sadalu par zalu terapiju.

Metotreksats
Tas ir medikaments, kura iedarbibai ir nepiecieSamas 6 lidz 8 nedélas
un parasti to lieto ilgu laika periodu. Ta galvena blakus paradiba ta
lietoSanas laika ir slikta dusa (nelabums). Laiku pa laikam var novérot
tadas blakus paradibas ka Culas muté, neliela matu izkriSana, leikocitu
samazinasanas vai aknu enzimu pavairosanas. Aknu problémas parasti
ir nelielas, bet alkohola lietoSana situaciju izteikti pasliktina. Lietojot
folskabi (vitaminu), tiek samazinats blakus paradibu risks, 1pasi to, kas
attiecas uz aknu funkcionésSanu. Teorétiski palielinas ari infekciju risks,
lai ari praksé tas nav novérots, iznemot véjbakas. Arstésanas laika
nevajadzéetu planot grutniecibu, jo metotreksats var nelabveéligi
ietekmet augli.
Ja slimibu neizdodas kontrolet, lietojot kortikosteroidus un
metotreksatu, iespéjami ari citi arstéSanas veidi, biezi vien savienojuma
ar citiem medikamentiem.

Citi imunsupresivi medikamenti
Ciklosporins, tapat ka metotreksats, parasti tiek lietots ilglaicigi. Ta
ilgtermina lietoSanas blakus paradibas ir paaugstinats asinsspiediens,
kermena apmatojuma palielinasanas, smaganu pietukums un nieru
problémas. Mikofenolata mofetils ari tiek lietots ilgtermina. Parasti
organisms to uznem labi. Ta galvenas blakus paradibas ir védersapes,
caureja un paaugstinats infekciju risks. Ciklofosfamids var tikt lietots
retos gadijumos vai arn tad, kad slimiba nereagé uz arstésanu.
Intravenozais imunglobulins (IVIG)
Tas sastav no cilveka antivielam, kas koncentretas no asinim. To injice
véna un daziem pacientiem tas iedarbojas caur imunsistémas efektiem,
izraisot mazaku iekaisumu. Nav zinams noteikts mehanisms ka tas
darbojas.

Fizioterapija un vingrinajumi

Populari JDM fiziskie simptomi ir muskulu vajums un locitavu stivums, ta
rezultata samazinot kustigumu un fizisko sagatavotibu. Skarto muskulu
saisinajums var izraisit kustibu ierobezojumus. Regularas fizioterapijas
nodarbibas var palidzét risinat Sis problémas. Fizioterapeits gan
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bérniem, gan vecakiem iemacis piemérotas stiepsanas, spéka un
fiziskas sagatavotibas vingrinajumu programmas. ArstéSanas merkis ir
stiprinat muskulu spéku un izturibu, ka art pilnveidot un saglabat
locitavu kustibu amplitudu. Tas ir loti svarigi, lai vecaki iesaistitos Saja
procesa un palidzetu bernam izpildit vingrojumu programmas.

Papildu arstesana
leteicams uznemt atbilstoSu kalcija un D vitamina daudzumu.

2.6 Cik ilgi jaarstejas?

Arsté$anas ilgums katram bérnam ir atskirigs. Tas ir atkarigs no ta, ka
JDM ietekme bérnu. Lielakajai dalai bérnu JDM ir jaarste vismaz 1-2
gadus, bet daziem bérniem arstésanas periods ilgs vairaku gadu
garuma. Arstésanas mérkis ir kontrolét slimibu. Arstésanu var
ieverojami samazinat vai apturét, ja bernam ir bijis neaktivs JDM ilgaku
laika periodu (parasti vairakus ménesus). Neaktivs JDM tiek definéts
bernam, kuram ir normalas asins analizes un nav aktivas slimibas
pazimju. Javeic ruapiga slimibas izpete, lai parliecinatos par slimibas
neaktivas stadijas iestasanos.

2.7 Ka ir ar nekonvencialam un komplementaram arstesanas
terapijam?

Pieejamas daudzas dabiskas papildu arstéSanas terapijas, kas var
mulsinat pacientus un vinu gimenes. Lielaka dala terapiju nav pieraditas
ka iedarbigas. leteicams rupigi apsvért so terapiju trukumus un
prieksrocibas, jo tas var dargi izmaksat gan laika, gan naudas zina, ka
ari lieki apgrutinat bérnu. Ja vélaties veikt dabiskas papildu arstéSanas
terapijas, tas jaapspriez ar jusu bérna reimatologu. Dazas terapijas var
savstarpeji mijiedarboties ar tradicionalajiem medikamentiem. Lielaka
dala arstu neiebildis pret papildu terapiju, bet gan dos jums medicinisku
padomu. Loti svarigi nepartraukt lietot izrakstitos medikamentus. Tadu
medikamentu ka kortikosteroidu lietoSanas partraukSana var but |oti
bistama, ja slimiba joprojam ir aktiva. Ludzu apspriediet jusu jautajumus
par medikamentiem ar jusu bérna arstu.

2.8 Parbaudes
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Regularas parbaues ir svarigas. So vizisu laika tiks noteikta JDM slimibas
aktivitate un iespéjamas arstésanas blakusparadibas. Ta ka JDM var
ietekmét daudzas kermena dalas, arstam ir nepiecieSams rupigi
izmeklét bérnu pilniba. Dazreiz tiek veikti speciali muskulu stipruma
merijumi. Parasti tiek veiktas asins analizes, lai noteiktu JDM slimibas
aktivitati un nozimétu arstésanu.

2.9 Prognozes (ilgtermina iznakums bernam)

Butiba JDM ir 3 patologijas:

JDM ar monociklisku kursu: slimiba tikai ar vienu epizodi, kas sasnhiedz
remisiju (nav slimibas aktivitates) 2 gadus péc slimibas sakuma, bez
slimibas atgriesanas; JDM ar policiklisku kursu: var but garaki remisijas
periodi (kad slimiba nav aktiva un bérns jutas labi), kas mijas ar DM
slimibas atgriesanas periodiem, kas parasti notiek tad, kad arstésana ir
samazinata vai partraukta; Hroniski aktiva slimiba: to raksturo aktivs
JDM, par spiti arstéSanai (hroniski remitéjoss slimibas kurss); Sai grupai
pastav visaugstakais komplikaciju risks. Salidzinajuma ar
pieaugusajiem, kuri slimo ar dermatomiozitu, bérni ar |DM parasti to
panes labak un viniem neattistas vezis (laundabigs audzejs). Berniem ar
JDM, kuriem ir skarti tadi iekSéjie organi ka plausas, sirds, nervu sistéma
vai zarnas, Si slimiba ir daudz nopietnaka. JDM var but dzivibai bistams,
bet tas ir atkarigs no slimibas smaguma, kas ir atkarigs no muskulu
iekaisuma smaguma, ka ar1 no ta, kuri kermena organi tiek skarti un no
ta, vai ir kalcinoze (kalcija mezglini zem adas). ligtermina problemas var
izraisit savilkti muskuli (kontrakturas), muskulu apjoma zudums un
kalcinoze.
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