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Juvenilni Dermatomiozitis

Razlicica

2. DIAGNOZA IN ZDRAVLJENJE

2.1. Ali je zdravljenje pri otrocih drugacno kot pri odraslih?

Pri odraslih se dermatomiozitis pogosteje pojavi zaradi maligne bolezni.
Pri otrocih ni povezave z maligno boleznijo.

Odrasli bolniki imajo lahko izolirano prizadetost misic (polimiozitis), kar
je pri otrocih zelo redko. Pri odraslih so veckrat prisotna protitelesa.
Otroci obicajno protiteles nimajo, nekatera specifi¢na protitelesa
dolo¢amo Sele v zadnjih letih. Kalcinacije so pri otrocih pogostejse.

2.2. Kako se postavi diagnozo? Katere preiskave uporabljamo?
Poleg pregleda otroka je treba opraviti krvne in slikovne preiskave (MR)
ali biopsijo misice. Vsak otrok je drugacen, zato se bo njegov zdravnik
odlocil, katere preiskave so najbolj primerne zanj. Diagnozo je lazje
postaviti v primeru znacilne prizadetosti misSic (medenicni in ramenski
obroc€) in znacilnega izpusc€aja na kozi. Ob pregledu se preveri misicno
moc¢, iSCe izpuscCaje in pregleda zile v obnohtju.

Vcasih poteka JDM podobno kot druge avtoimunske bolezni (kot npr.
artritis, sistemski lupus eritematozus, vaskulitis) ali kot prirojena
bolezen misic. Preiskave so v pomoc pri postavljanju pravilne diagnoze.

Krvne preiskave

S krvnimi preiskavami iSCemo znake vnetja, ocenjujemo delovanje
imunskega sistema in ugotavljamo znake okvare organov zaradi vnetja,
kot npr. prepustne miSice. Pri vecini otrok z JDM so miSice bolj
prepustne. To pomeni, da prehajajo snovi iz misic v kri, kjer jih lahko
merimo. NajpomembnejSe izmed teh snovi so misi¢ni encimi. Krvne
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preiskave pogosto uporabljamo za oceno aktivnosti bolezni in oceno
odziva na zdravljenje. Merimo lahko 5 misi¢nih encimov: CK, LDH, AST,
ALT in aldolazo. Praviloma je poviSana koncentracija vsaj enega izmed
misicnih encimov, lahko pa so tudi normalni. V pomoc so tudi druge
preiskave: proti jedrna protitelesa (ANA), specificna protitelesa za
miozitis (MSA) in protitelesa, ki so povezana z miozitisom (MAA).
Protitelesa ANA in MAA so prisotna tudi pri drugih avtoimunskih
boleznih.

MR
Slikanje z magnetno resonance (MR) lahko pokaze vnetje misic.

Druge preiskave misic

MiSiCna biopsija (odvzem majhnega koSCka miSice) je pomembna za
potrditev diagnoze bolezni. Koristna je tudi v raziskovalne namene za
boljSe razumevanje bolezni.

Funkcionalne spremembe v miSicah lahko izmerimo s posebnimi
elektrodami, ki jih kot igle vstavimo v misice (elektromiografija, EMG).
Ta preiskava je koristna pri razlikovanju med JDM in prirojenimi
boleznimi misic. Pri znacilnem poteku bolezni je obi¢ajno ni potrebno
opraviti.

Ostale preiskave

Z ostalimi preiskavami ugotavljamo znake prizadetosti drugih organov.
Z elektrokardiogramom (EKG) in ultrazvokom srca ugotavljamo bolezen
srca, z rentgenogramom prsnih organov, racunalnisko tomografijo in
funkcionalnimi preiskavami pljucC pa prizadetost pljuc. Rentgensko
slikanje zgornjih prebavil s kontrastnim sredstvom lahko pokaze
prizadetost misic v zrelu in poziralniku. Z ultrazvokom trebuha
ugotavljamo prizadetost prebauvil.

2.3. Kaksen je pomen teh preiskav?

Pri znacilnem poteku z oslabelostjo misic medenicnega in ramenskega
obroca in znacilnim koznim izpusC€ajem lahko diagnozo JDM postavimo
ze na osnovi klini¢ne slike. V teh primerih nam laboratorijske preiskave
sluzijo za potrditev diagnoze in spremljanje ucinkovitosti zdravljenja.
Prizadetost miSic ocenjujemo s standardiziranimi merili za oceno
misicne moci (lestvica za oceno prizadetosti misSic pri otrocih - CMAS) in
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krvnimi preiskavami (iS¢emo povisane misSicne encime in znake vnetja).

2.4. Zdravljenje
JDM je bolezen, za katero poznamo ustrezno zdravljenje. Trenutno ne
poznamo zdravila, s katerim bi JMD pozdravili. Cilj zdravljenja je nadzor
nad boleznijo (doseci Zzelimo odsotnost znakov bolezni - remisijo).
Zdravljenje prilagodimo vsakemu otroku posebej. Ce bolezen ni pod
nadzorom, lahko pride do trajnih okvar, ki ostanejo tudi kasneje, ko
bolezen ze izzveni.

Za uspesno zdravljenje JDM sta pomembni fizioterapija in psiholoska
podpora. Nekateri otroci in njihovi sorodniki potrebujejo tudi psiholosko
podporo pri spopadanju z boleznijo in njenim vplivom na vsakdanje
zivljenje.

2.5. Katera zdravila uporabljamo?
Vsa zdravila delujejo tako, da zmanjSajo delovanje imunskega sistema
in tako zmanjsSajo vnetje in preprecijo poskodbo tkiv.

Kortikosteroidi

So odli¢na zdravila, ki hitro zmanjsajo vnetje. VCasih jih dajemo v zilo
(skozi intravenski kanal), s Cimer zdravilo hitreje pride v telo. To lahko
resi zivljenje.

Dolgotrajna uporaba visokih odmerkov je povezana z nezelenimi ucinki,
ki vkljuCujejo zavoro rasti, poveCano tveganje za okuzbe, povecan krvni
tlak in osteoporozo (zmanjSanje kostne gostote). Pojav nezelenih
ucCinkov je odvisen od odmerka zdravila - pri nizkih odmerkih povzrocajo
kortikosteroidi malo tezav, vec jih je pri visjih odmerkih. Kortikosteroidi
zavirajo tvorbo lastnih steroidov (kortizola), zato lahko pride pri nenadni
prekinitvi zdravljenja do zivljenje ogrozajocih zapletov. Zdravljenja nikoli
ne smemo naglo prekiniti, ampak je potrebno odmerek postopno
znizevati. Za dolgoro€no zmanjSevanje vnetja uporabljamo poleg
kortikosteroidov Se druga imunosupresivna zdravila (npr. metotreksat).
Za vec informacij preberite odstavek o zdravljenju z zdravili.

Metotreksat
To zdravilo doseze svoj ucCinek Sele 6 do 8 tednov po zacetku
zdravljenja in ga obicajno predpisemo za daljSe obdobje. Glavni nezeleni
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ucCinek je slabost pred ali po odmerku. Obcdasno se pojavijo Se razjede v
ustih, blago stanjsanje las, zmanjsana koncentracij belih krvnih celic ali
poviSanje jetrnih encimov. Tezave s strani jeter so obicajno blage, pri
soCasnem pitju alkohola pri mladostnikih pa so lahko precej hujse.
Dodatek folne kisline zmanjSa nezelene ucinke, zlasti na jetra.
Teoreticno metotreksat poveca tveganje za okuzbe, vendar so v praksi
zapleti z okuzbami zelo redki in so jih opisovali predvsem ob
prebolevanju noric. V ¢asu jemanja zdravila je zaradi vpliva zdravila na
razvoj ploda priporocljiva zascita pred zanositvijo.

Druga imunsupresivna zdravila (pogosto v kombinacijah) uporabljamo,
kadar ne dosezemo umiritve vnetja s kortikosteroidi in metotreksatom.

Druga imunosupresivna zdravila

Ciklosporin, podobno kot metotreksat, predpisemo za daljSe obdobje.
DolgoroCni nezeleni ucinki so povecan krvni tlak, prekomerna
porascenost, rast dlesni in tezave s strani ledvic. Mikofenolat mofetil se
tudi uporablja za dolgotrajno zdravljenje. Ponavadi ga bolniki dobro
prenasajo. Glavni nezeleni ucinki so bolecina v trebuhu, driska in
povecano tveganje za okuzbe. Ciklofosfamid uporabljamo pri tezjem
poteku ali neodzivnosti na ostala zdravila.

Intravenski imunoglobulini (IVIG)

So krvni pripravki, ki vsebuje koncentrirana protitelesa iz krvi vecjega
Stevila krvodajalcev. Zdravilo dajemo v obliki intravenske infuzije.
Natancnega mehanizma delovanja IVIG ne poznamo, verjetno pa
zmanjsujejo vnetje preko delovanja na imunski sistem.

Fizioterapija in telesna aktivnost

Pogosta simptoma JDM sta misiCna oslabelost in okorelost sklepov, ki
zmanjsSujeta gibljivost in fizicne sposobnosti otroka. Skrajsanje
prizadetih miSic povzro¢a zmanjsano gibljivost. Z redno fizioterapevtsko
obravnavo lahko te tezave precej omilimo. Fizioterapevt pokaze otroku
in starSem raztezne vaje, vaje za povecCanje misicne moci in telesne
zmogljivosti ter vaje za ohranjanje gibljivosti sklepov. Namen
fizioterapije je povecCanje misicne moci in vzdrzljivosti ter izboljSanje in
vzdrzevanje gibljivosti sklepov. Zelo pomembno je, da so v
fizioterapevtsko obravnavo vkljuceni tudi otrokovi starsi, tako da lahko z
rednimi fizioterapevtskimi vajami nadaljujejo tudi doma.

Dodatno zdravljenje
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PriporoCen je primeren vnos kalcija in vitamina D.

2.6. Kako dolgo naj traja zdravljenje?

Trajanje zdravljenja je lahko razli¢no. Odvisno je od znacilnosti bolezni
pri posameznem otroku. Vecina otrok bo zdravila prejemala 1 do 2 leti,
nekateri pa tudi daljSe obdobje. Z zdravili zelimo doseci umiritev
bolezni. Odmerek zdravil zmanjSamo ali zdravljenje prekinemo Sele
takrat, ko je otrok daljsSi Cas brez znakov bolezni (obicajno vec
mesecev). O neaktivni bolezni govorimo, kadar otrok nima klini¢nih
znakov bolezni in ima normalne izvide krvnih preiskav. Pri ocenjevanju
aktivnosti bolezni moramo skrbno oceniti vse vidike bolezni.

2.7. Kako je z nepreverjenim ali komplementarnim
zdravljenjem?

Danes so bolnikom na voljo Stevilne oblike komplementarnega in
alternativnega zdravljenja, kar lahko zmede bolnike in njihove svojce.
Za vecino teh zdravljen ni dokazov o ucinkovitosti. Dobro premislite o
tveganjih in moznih koristih preizkuSanja teh zdravljenj glede na malo
dokazov o ucinkovitosti ob visoki ceni, dodatnem cCasu in obremenitvah
za otroka. Ce Zelite preizkusiti komplementarno ali alternativno
zdravljenje, se najprej posvetujte s pediatricnim revmatologom, ki
otroka zdravi. Pri nekaterih zdravljenjih lahko pride do Skodljivih
medsebojnih ucinkov. Vecina zdravnikov ne nasprotuje
komplementarnemu zdravljenju, Ce ob tem otrok nadaljuje z rednim
jemanjem predpisanih zdravil. Zelo pomembno je, da ne prenehate z
jemanjem predpisanih zdravil. Kadar vzdrzujemo umirjeno bolezen s
kortikosteroidi, je lahko v primeru aktivne bolezni prekinitev zdravljenja
zelo nevarna. Prosimo, da se o pomislekih glede zdravil pogovorite z
otrokovim zdravnikom.

2.8. Pregledi

Pomembni so redni pregledi pri leCeCem zdravniku. Na pregledu
ocenimo aktivnost bolezni in pojav nezelenih ucinkov. |DM lahko
prizadene razlicne organe, zato mora zdravnik skrbno pregledati celega
otroka. VCasih se opravi posebne meritve misicne moci. Pogosto
opravimo tudi laboratorijske preiskave krvi za oceno aktivnosti bolezni
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in spremljanje zdravljenja.

2.9 Prognoza (to pomeni potek otrokove bolezni na dolgi rok)
JDM ima obicajno enega izmed naslednjih 3 potekov:
JDM z monocikli¢nim potekom definiramo kot eno epizodo bolezni, ki se
umiri v dveh letih od zacetka in nima novih zagonov. Pri DM s
policiklicnim potekom dosezemo dolgotrajno umiritev bolezni, vendar
po zmanjsanju intenzivnosti ali prekinitvi zdravljenja pride do enega ali
veC ponovnih zagonov bolezni. Za kroni¢no aktivno bolezen je znacilna
stalno prisotna aktivna oblika bolezni kljub zdravljenju. V tej skupini je
tveganje za nastanek zapletov najvecje. Pri otrocih je potek bolezni
praviloma ugodnejsi kot pri odraslih, maligna bolezen se ne pojavi. Tezji
potek bolezni imajo otroci s prizadetostjo notranjih organov: pljuca,
srce, zivCevje ali prebavila. Pri JDM se lahko pojavijo tudi zivljenje
ogrozajocCi zapleti, Ce je potek bolezni tezak z izrazitim vnetjem misic in
prizadetostjo notranjih organov in kalcinacijami. Kasne posledice lahko
nastanejo zaradi skrajSanja in otrdelosti (kontraktur) misic, zmanjsanja
misSicne mase in kalcinacij.
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