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Polymyozitida

prof. MUDr. Ji¥i Vencovsky, DrSc.
Revmatologicky ustav, Praha

Polymyozitida (PM) je vzacné onemocnéni manifestujici se svalovou slabosti pfedeviim v oblasti proximalnich éasti konéetin. Rada
pacientd ma také extramuskularni projevy, napf. dysfagii, intersticialni plicni chorobu nebo artritidu. Ve svalové biopsii se najde endo-
myzialni zanétlivy infiltrat a hyperexprese HLA molekul 1. tfidy, EMG ukaze myogenni nalez a vétsinou jsou elevované sérové hladiny CK
a dalSich enzymii ze svalt. Diagnosticky pomaha také urceni pfitomnosti autoprotilatek v séru, z nichz nékteré jsou vyslovené specifické
pro polymyozitidu a uréuji prognézu, protoze se poji s klinickymi syndromy, jako je napf. antisyntetazovy syndrom. Rada pacientt s PM
odpovida na lé¢bu glukokortikoidy ¢i imunosupresivy, plna rezistence je diivodem k verifikaci diagnézy.

Klicova slova: myozitida, zanétliva myopatie, klasifikace, autoprotilatky, Ié¢ba.

Polymyositis

Polymyositis is a rare disease manifesting with muscle weakness located particularly to proximal parts of extremities. A number of pa-
tients have also extramuscular manifestations, such as dysphagia, interstitial lung disease or arthritis. Muscle biopsy shows endomysial
inflammatory infiltrate and MHC class | hyperexpression on muscle cells, EMG displays myogenic findings, and usually CK and/or other
muscle enzyme levels are elevated. Detection of serum autoantibodies is diagnostically and prognostically helpful since some of them
are specific for myositis and typical for particular clinical situations, such as antisynthetase syndrome. Many patients with PM respond to
glucocorticoid or immunosuppressive treatment; full resistance prompts to diagnosis verification.
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Uvod

Polymyozitida (PM) se fadi mezi idiopatické
zanétlivé myopatie (IZM). Koncept téchto one-
mocnéni prochdzi v poslednich letech zména-
mi, které odrazeji poznani v moznych indukto-
rech onemocnéni, identifikaci novych autopro-
tildtek, zlepSeni imunopatologickych technik
a jejich interpretace a tim také urcité zpfesnéni
diagnostickych kritérii. Pomérné hodné byla
v jednu dobu diskutovédna existence PM jako
izolované klinické jednotky, zejména po iden-
tifikaci myozitidy s inkluznimi télisky (IBM) (van
der Meulen et al., 2003). Nazory, Ze samostatna
polymyozitida vlastné neexistuje a je vétsinou
soucasti nékterého definovaného systémo-
vého autoimunitniho onemocnéni, nebo jde
0 nepoznanou IBM, viak nejsou jednoznacné
pfijimany a momentalné se naddle pfipoustf
PM jako samostatna klinickd jednotka (Miller et
al, 2004). Ur¢ité je viak cCistych” PM méné, nez
se v minulosti diagnostikovalo pomoci klasic-
kych kritérii (Bohan et Peter, 1975) (tabulka 1).
Situaci navic ponékud zneptehlednilo vycle-
néni imunitné zprostfedkované nekrotizujicf
myopatie (IMNM) spojené zejména s anti-SRP
¢i anti-HMGCR protildtkami. Tato jednotka je
momentalné povazovdna za pomérné sa-
mostatnou (tabulka 2), ale zd4 se, Ze alespori
¢ast nemocnych s témito protiladtkami splnf
pfisna diagnostickd kritéria pro polymyozitidu
(Albayda et Mammen, 2014).

Tabulka 1. Klasifika¢ni kritéria pro polymyozitidu a dermatomyozitidu (Bohan et Peter, 1975)

m Prevazné nebo vylu¢né proximalni, obvykle symetrickd svalova slabost, progredujici po tydny a mésice

s nebo bez dysfagie a postizeni dychaciho svalstva.

Biopticky prikaz nekrézy svalovych vldken a jejich regenerace, priikaz mononuklearniho zanétlivého

infiltratu (perivaskuldrni nebo intrafascikularni) s perifascikuldrni atrofii nebo bez ni.

Zvysené hladiny kreatinkindzy, aminotransferdz, laktatdehydrogendzy a aldolazy.

Multifokalni elektromyografické myopatické zmény (malé, kratké a polyfazické potencialy), fibrilace, pozitivni

ostré viny, zvysend inzer¢ni aktivita a bizarni vysokofrekvenc¢ni opakované vyboje.

m Typickd vyrdzka pro dermatomyozitidu, pfedevsim heliotrop exantém, periorbitdIni edém a Gottronovy
znamky.

Diagndza PM je jista pfi pfitomnosti vsech ctyf kritérif (1-4), pravdépodobnd je pfi pfitomnosti tii kritérif.
Diagndza DM je jisté pfi pfitomnosti vyrazky a 3 kritérii, pravdépodobna pfi vyrazce a 2 kritériich.

Diagndza je stanovena az po vyloucenijiné priciny, kterd mdze zpUsobit podobné priznaky, zejména po vy-
louc¢eni zndmé infekce, neurologického, toxického, metabolického, endokrinniho, dystrofického onemoc-

nénf ¢i polékového poskozent.

Diagnéza PM

Stéle jsou pouzivdna rdzna kritéria. Sami
se v posledni dobé klonime k diagnostice PM
vychazejici z kritérii formulovanych pfi zase-
dani European Neuromuscular Centre (ENMC)
a publikovanych v zépise z této konference
(Hoogendijk et al.,, 2004) (tabulka 3). Tato klasi-
fikace klade zna¢ny dlraz na histopatologicky
obraz ve svalové biopsii. Rada studif ve svété
vsak nadale pouziva originalni kritéria podle
Bohana a Petera anebo pozdéji formulovana kri-
téria japonska (Tanimoto et al.,, 1995) ¢i americkd
(Targoff et al,, 1997), kterd uvadeji do diagnostiky
autoprotildtky ¢i obraz zdnétu v magnetické
rezonanci. Pfi pouzivani kritérii podle Bohana
a Petera se Casto zapoming, ze vedle pozitivné
pfftomnych pfiznakd by méla byt vylou¢ena dal-
sfonemocnent, kterd PM mohou napodobovat.
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Predevsim IBM, kterd nebyla v dobé formula-
ce téchto kritérii viibec zndma. V nedavné dobé
byla pfipravena nova diagnosticka kritéria, zatim
publikovana pouze formou abstraktu (vedou-
ci projektu Ingrid Lundberg, Stockholm), ktera
se vyjadfuji k procentudIni pravdépodobnosti
onemocnénia kupodivu v nékterych pffpadech
nevyzaduiji vysledek svalové biopsie k diagndze.
Jaké bude pfijeti téchto kritérii, pfedevsim v obci

Tabulka 2. Klasifikace IZM podle 119.zasedani ENMC

m Myozitida s inkluznimi télisky
m Polymyozitida

m Dermatomyozitida

m Nespecifickd myozitida

m Imunitné zprostfedkovand nekrotizujici myopatie

Vsechna tato onemocnéni se mohou vyskytnout
izolované, nebo v asociaci s jinym systémovym au-
toimunitnim onemocnénim ¢i s nddorem.



Tabulka 3. Hlavni diagnosticka kritéria pro polymyozitidu podle 119.zaseddni ENMC (¢ast tykajici se PM)

1. Klinickd kritéria: zacatek po 18. roce véku, subakutni nebo pomaly zacétek, symetrickd slabost proximal-
nich > distélnich svall a flexord > extenzor( krku. Vylouceni IBM, toxické, endokrinni myopatie, amyloido-
zy, dystrofie, neuropatie.

2. Laboratorni kritéria: zvy$end hladina CK.

3. Dalsilaboratorni kritéria: a) typické EMG zmény, b) difuzni ¢i fokalni edém ve svalové tkéniv MRI pfi STIR
sekvenci, ¢) pro myozitidu specifickd autoprotilatka v séru.

4. Svalovd biopsie:

Kvalifikujicf kritéria: a) endomyzidlni zanétlivy infiltrat (T lymfocyty) obkruzujici a invadujici do non-nekrotic-
kych svalovych vldken, b) endomyzialni CD8+ T lymfocyty, obkruzuijici, ale ne invadujici non-nekroticka sva-
lova vldkna, nebo difuzni exprese MHCG-1 molekul na povrchu vidken.

Jistd polymyozitida je pfitomna pfi splnénf kritérii 1, 2 a 4a. Pravdépodobnd polymyozitida je pfitomna pfi
spinéni kritérii 1, 2, 3 (alespon jedno z a, b, ¢) a 4b.

Nesmf byt pfitomny bioptické zndmky naznacuijicf jiné svalové onemocnént. Pro jistou PM musf chybét vy-
lucujici kritéria ¢, d, h, i a pro pravdépodobnou PM kritéria ¢, d, g, h, i (viz nize).

Vylucujici kritéria pfi svalové biopsii: ¢) perifascikuldrni atrofie, d) depozita MAC (membrane attack complex)
v malych cévéch, nebo redukovana kapildrni denzita, nebo tubuloretikularni inkluze v endotelidlnich bun-
kach pfi elektronové mikroskopii (EM), nebo exprese MHCG-1 molekul na perifascikuldrmich viaknech, e) peri-
vaskularni, perimyzidini zanétlivy infiltrat, g) mnoho nekrotickych svalovych vidken jako pfevazujici histolo-
gicky obraz, zanétlivé bunky jsou zfidkavé nebo pouze perivaskularni; perimyzialni infiltrat nenf pfitomen.
Depozita MAC na malych cévach nebo pritomnost kapildr se zesilenou sténou (pipestem) v EM, tubuloreti-
kuldrni inkluze v endotelidlnich bunkach nejsou nebo jen zfidka, h) ordmované vakuoly, ragged red fibers,
vldkna negativni na cytochrom-oxiddzu, které by naznacovaly moznost IBM, i) depozita MAC na sarkolemé
non-nekrotickych vldken nebo jiné indikdtory mozné svalové dystrofie s imunopatologickym projevem.

Obrdzek 1. Prsty mechanika; zhrubéni, rozpraskani a olupovani kiize na radidlni strané 2; a méné 3.

prstd, podobné zmény i na palmarni strané 1-3 prstu rukou

myopatologicky uvazujicich specialistd, ale nenf
zatim jasné.

Epidemiologie

PM je vzdcné onemocnéni. Recentni pra-
ce z Norska stanovuje prevalenci PM kolem
4/100000 a incidencina 3-5/1000000. Nemocni
s prekryvnymi syndromy byli ale z analyzy vy-
louceni.V USA posledni tdaje ukazuji prevalenci
10/100000 a incidenci témér 40/1 000000 (Furst
etal, 2012). Pokud by platila tato prevalence i pro
CR, znamenalo by to, Ze u nds mame asi 1000
nemocnych. O néco Castéji jsou postizeny zeny.
Je to onemocnéni dospélého veku, juvenilnich
PM je minimalné, mnohem méné neZ juvenilnich

DM. Cast&jsi spole¢ny vyskyt s nddorovym one-
mocnénim je ndpadnéjsi u dermatomyozitidy, asi
v 15% pfipady; ale i u PM se tato asociace pozo-
ruje — zhruba 6% PM je s nddorem asociovanych.

Patogeneze

Predpokladé se cytotoxicky efekt Tlymfocytd
na svalové bunky pifmym kontaktem a uvolnénim
destruktivnich enzym0. T lymfocyty byvajf klonal-
né podobné, coz svéd¢i pro pravdépodobnou
indukci antigenem ze svalové tkdné. Ten by mohl
byt predkladan za pomoci HLA molekul 1. tfidy,
které jsou u PM vyrazné exprimované na povrchu
svalovych vidken. T lymfocyty produkuji cytokiny,
kupfikladu MCP-1 (monocyte chemmoatractant

Z pomezi neurologie | 269

protein), které pfitahujf daldi burky zanétu, napf.
makrofagy. U fady nemocnych s PM jsou pfitomny
autoprotildtky, bud pro myozitidu specifické, nebo
s myozitidou asociované (Tansley et Gunawardena,
2013). Zda majf autoprotilatky piimé patogennf
vlastnosti, se dosud nepodafilo prokazat — jejich
vyrazna vazba na urcity klinicky pribéh a pripadné
i morfologicky obraz v biopsii tomu silné nasveédcu-
ji. PM je asociovana s piftomnosti haplotypu HLA-
DRB1*03-DQAT*05-DQB1*02 a to predevsim tehdy,
pokud jsou pfitomny anti-Jo-1 protilatky. Lécba
D-penicilaminem mdze indukovat onemocnéni
prakticky nerozeznatelné od polymyozitidy, které
po vynechaniléku postupné vymizi. Onemocnéni
PM mohou vyvolat i nékteré dalsi 1éky.

Klinicky obraz

PM zacing vétsinou subakutné béhem tydnd
a manifestuje se predevsim svalovou slabosti.
Mohou se objevit febrilie, kloubni ztuhlost aZ ar-
tritida, pfipadné projevy Raynaudova fenoménu.

Svalovd slabost je dominantnim rysem.
Symetricky postihuje proximalni svalové skupiny
koncetin, svaly trupu a nékdy krku. Pacienti mo-
hou byt témér nehybn, zcela odkazani na IGzko
a pomoc druhé osoby. Nékdy nedokazou zved-
nout hlavu od podlozky. Pfi mirnéjsich proje-
vech maji obtize pfi stoupani do schodu a pfi
vstavani z nizké Zidle. Chlze se stava koléba-
vou. Komplikuje se zvedéani predmét(, oblékani
a Cesan(. PM je charakteristicka absenci myalgif,
jen nékdy mohou svaly bolet, zejména ve vel-
mi akutnim stadiu s masivnim edémem svald.
S postupem choroby se vyvijeji svalové atrofie.

Mezi nejcastéjsi orgdnové postizenti patff dys-
fagie, kterd je zplsobena slabosti svalstva v horni
Castijicnu a nékdy mlze byt tézka, zabranujici po-
lykanf tekutin. Plicni postiZenf je pomérné casté,
nejvice se vyskytuje intersticialnf plicni fibroza, mé-
né aspiracni pneumonie a ventila¢ni insuficience
7z divodU slabosti dychacich svald. Casné formy
intersticialniho onemocnéniodhali HRCT a métenti
difuzni plicni kapacity. Postizenti svalstva hrtanu
amékkého patra se projevi chrapotem a nosnim
hlasem. Mohou se objevit kardidIni pfiznaky ve for-
mé poruch vedeni ¢i arytmif. Perikarditida nenf
piilis Castd, byva ale Castéji pritomna u nemocnych
s anti-PL-7 protildtkami. Rada pacientd mé artral-
gie a artritidy, které jsou vétsinou neerozivni, ale
mohou Vvést ke tvorbé deformit a kontraktur. Asi
nejcastéjsi je symetrickd polyartritida postihujici
drobné klouby ru¢ni, nékdy velmi pfipomina rev-
matoidni artritidu. Artritidy po UpIném odeznéni
opét recidivuiji, nékdy jako samostatny klinicky
symptom, bez recidivy myozitidy (Klein etal,, 2014).
Vzacnosti neni syndrom karpalniho tunelu.
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Tabulka 4. Autoprotildtky u myozitid

Antigen Frekvence Hlavniklinicka
umyozitid asociace
Pro myozitidy specifické protildtky
Protildtky proti aminoacyl-tRNA syntetdzdm
Anti-Jo-1 Histidyl-tRNA syntetdza 15-30% ASS
Anti-PL-7 Threonyl-tRNA syntetaza 5-10% ASS
Anti-PL-12 Alanyl-tRNA syntetéza <5% ASS, hlavné ILD
Anti-EJ Glycyl-tRNA syntetéza 5-10% ASS
Anti-OJ Isoleucyl-tRNA syntetdza <5% ASS
Anti-KS Asparaginyl-tRNA syntetaza <5% ILD, artritida
Anti-Zo Phenylalanyl-tRNA syntetaza <1% ASS
Anti-YRS Tyrosyl-tRNA syntetdza <1% ASS
Anti-SRP Signal recognition particle 5-10% IMNM, PM
Anti-Mi-2 218/240 kDa jadernéd helikéza 5-10% DM
Anti-p155/140  TIF-1 9-21% Pouze DM, ¢asto CDM (50-75%)
Anti-CADM- 140 MDA-5 19% DM GADM (ILD)
Anti-SAE SUMO-1 4% (8% DM)  Vyrazné kozni postizeni u DM, ILD
Anti-p140 NXP-2 23% JDM JDM, kalcindza u déti
Anti-HMGCR HMGCoA reduktaza 6% IMNM
(200/100)
S myozitidou asociované autoprotildtky
Anti-PM-Scl Jadérkovy komplex 11-16 proteind ~ 8-10v % PM, DM, prekryv se sklerodermif
Anti-UTRNP Malé jaderné RNP 10% MCTD
Anti-Ku Podjednotka jaderné DNA-pro- <20v% Prekryv se sklerodermif
teinkindzy
Anti-Ro (52,60)  cytoplazmatickd RNA + asociova-  10-40%

né peptidy

ASS — antisyntetazovy syndrom, PM — polymyozitida, DM — dermatomyozitida, CDM — s nddorem asociova-
na DM, RNP — ribonukleoprotein, ILD — intersticialni plicni onemocnéni, MCTD — mixed connective tissue
disease — smisené onemocnéni pojiva, GADM - klinicky amyopatickd DM, TIF — transkripéni intermedidrni
faktor, MDA5 — melanoma differentiation associated antigen, SUMO — small ubiquitin-like activating enzy-
me, NXP — jaderny matrixovy protein, HMGCR — hydroxymetylglutaryl koenzym A reduktaza

Jako antisyntetdzovy syndrom (ASS) se ozna-
Cuje soubor pfiznakd u PM (& DM), ktery vedle
myozitidy zahrnuje intersticidlni plicni onemoc-
néni, Raynauddv fenomén, artritidu, hore¢naté
stavy, zejména na zac¢atku choroby a tzv. prsty
mechanika (obrazek 1). Pacienti mivaji v séru né-
kterou z antisyntetazovych protilatek, nej¢astéji
anti-Jo-1. Nékdy jsou prsty mechanika pfitomny
i u pacientt s anti-PM-Scl protilatkami.

Myozitida asociovand s nddorem se popisu-
je uPM zhruba v 6%. Lokalizace nador0 jsou
rlizné, snad o néco castéjsi je karcinom ovarif
a prsu u zen a karcinom plic u muzd. Vidéli jsme
i hematologické malignity. Tumor a myozitida
se objevuji nejc¢astéji pfiblizné ve stejnou dobu,
ale nemusi tomu tak byt vzdycky.

Laboratorni a pomocna vysetieni
Byvaji zvyseny sérové hladiny CK, LD, AST, ALT,

aldoldzy a myoglobinu. K jejich elevaci dochazf

béhem aktivniho onemocnénti, v remisi se vét-

sinou normalizuji. Nejvice zvysena je pfedevsim
hladina MM-CKizoenzymu, nicméné ¢asto je vy3si
i MB-CK frakce, kterd vétsinou pochézi ze znovu
poskozeného regenerujiciho svalstva, ve kterém
je CK-MB vyrazné vice. Nékdy muze byt hladina CK
normalniz dlvod piftomnosti inhibitord. Obecné
neni hodnota CK dobrym ukazatelem aktivity one-
mocnénia ani jeji zmény v zavislosti na 1é¢bé nelze
precenovat z hlediska zhodnocenizmény aktivity
choroby. CK se mUze pfechodné zvysit po prove-
deni EMG ¢i v souvislosti s intramuskuldrni injekcf.

V séru 70-80% nemocnych se vyskytuji
autoprotilatky (tabulka 4), které maji pomérné
Uzké asociace s formou choroby a pfitomnosti
klinickych symptomi.

Sedimentace erytrocytl a proteiny akutnf
faze jsou ¢asto normalni, ale mohou byt zvy-
sené.

Elektromyografie je pomérné senzitivni,
ale nepfilis specifické vysetreni. Pro myozitidu
svédci:
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Obrdzek 2. Polymyositida. A: Endomysiélni lymfo-
cytarni infiltrace obkruzujici nenekroticka vldkna,
ojedinéle je patrna autoagresivniinvaze lymfocytd
do svalovych vléken (izopentanem zmrazeny fez,
hematoxylin-eozin). B: Lymfocyty jsou pfevazné
CD8+ T lymfocyty (imunohistochemie, anti-CD8).
C: Difuzni exprese HLA-1 na povrchu svalovych
vldken i mimo oblasti zanétlivé infiltrace (imuno-
histochemie, anti-HLA-1). (Mikrofotografie poskytl
doc. MUDr. J. Z&dme¢nik, Ph.D., Ustav patologie
a molekuldrni mediciny, 2. LF UKa FN Motol, Praha)
- X P

B polyfazické, uzké a nizké potencidly moto-
rickych jednotek,
B zvysendinzercniaktivita, fibrilacni potencialy

a pozitivni ostré viny,
B bizarni vysokofrekvencni opakované vyboje.

EMG mUze slouzit khodnocent aktivity a vy-
béru mista biopsie, ale je dobré si uvédomit,
Ze samotny vpich EMG jehlou mdze vyvolat
ur¢ité zmény ve svalech a biopsie by se méla
provadét z jiného mista.

Biopsie svalové tkdné by méla byt provedena
pfi podezfeni na PM vzdy (obrdzek 2). Zanétlivy
proces je ¢asto nerovnomeérné rozlozeny a je te-
dy mozné se setkat s falesné negativnimi nélezy.
Nalezy typické pro PM jsou uvedeny v tabulce 3.
Z hlediska diferencidlni diagnostiky je nutné
védét, Ze vzorky ze svalové biopsie, které jsou



Tabulka 5. Nékterd onemocnéni, kterd je potfebi zvazovat pfi diferencidlni diagnostice PM

Systémovéa onemocnéni pojiva

Neuropatie (denervace, onemocnéni neuromuskuldrniho spojeni, proximalni neuropatie, centralni neuro-

logickd onemocnéni)

Svalové dystrofie — pletencové svalové dystrofie (napf. kalpainopatie), facioskapulohumeraini svalova dys-
trofie, myotonicka dystrofie typu 2, Beckerova svalova dystrofie, dysferlinopatie

Néadory

Stavy vyvolané léky ¢i toxickymi latkami, véetné fibratd, statinC a alkoholu

Infekce, veetné trichindzy, toxoplazmazy, virovych infekci

Metabolickd onemocnéni:

m primarnf{ (vrozené): stfddaci choroby, vrozené poruchy metabolizmu, mitochondridlni myopatie a dalsi
m sekundarni: nutri¢ni, elektrolytové poruchy, endokrinni a metabolické nemoci (hypotyredza, hypertyreéza,
Cushinglv syndrom, akromegalie, hyperparatyredza, deficience vitaminu D a dals)

Rabdomyolyza

Dalsf onemocnéni: sarkoidoéza, fibromyalgie, psychosomatické poruchy atd.

Obrdzek 3. Magnetickd rezonance svall stehen
u pacienta s anti-Jo-1 pozitivni polymyozitidou
ukazuje variabilni edém ve svalech s akcentaci
v extenzorovych svalovych skupindch a zndmkami
kumulace tekutiny v oblasti fascie na flexorové
strané (MRl provedena na Radiodiagnostickém
odd. UVN Stiedovice, Praha)

zality do parafinu, neumoznuji diagnézu 1BM,
protoZe parafin rozpousti bazofilni inkluze ty-
pické pro toto onemocnéni.

Magnetickd rezonance (MRI) umoznuje
Zjistit rozsah a zdvaznost postizeni (obrazek 3)

(Tomasovéd Studynkova et al,, 2007). Vyuziva
se T2 vazeny obraz s potla¢enim tuku nebo
metoda STIR (short tau inversion recovery).
Vyhodou MRI je urceni sprdvného mista bio-
psie a také moznost sledovani aktivity v case
v zavislosti na terapii. MRI napomze k odlisent
aktivniho zanétu od indukovaného poskozenti
nemoci nebo probihajici glukokortikoidni Ié¢-
bou, které vedou ke svalové atrofii a slabosti.

Diferencialni diagnostika

V oblasti pfibuznych chorob je zapottebi
odlisit dermatomyozitidu, ktera ma typické kozni
projevy a jiny charakter ve svalové biopsii, s peri-
vaskularnim infiltratem a perifascikularnf atrofif.
Myozitida s inkluznimi télisky je nejcastéjsi u muzl
nad 50 let. Slabost a atrofie postihuji proximalni
i distaInf svaly, pfedevsim extenzory nohy a hlu-
boké flexory ruky. Casté postizen m. quadriceps
femoris se projevuje pady. Onemocnéni pomalu
progreduje a mdze skoncit az Uplnou imobilitou.

Typicka je Spatnéd odezva na podani glukokorti-
koid0 ¢i imunosupresivnich [ékd. Imunitné zpro-
stfedkovand nekrotizujici myopatie je novéji roze-
zndvana jednotka, ktera se vétsinou projevuje
vyraznéjsi svalovou slabosti, ¢astéji i myalgiemi
a akutnéjsim zac¢atkem (Mohassel et Mammen,
2013). Cést nemocnych mé v anamnéze lécbu
statiny. Postatinovd IMNM vétSinou odpovida
na podavani imunosupresiv. U nékterych pa-
cientl je IMNM spjatd s pfitomnosti anti-SRP
protildtek. Tato forma ma vétsinou nepfilis dobry
pribéh a remise anti-SRP pozitivni myozitidy
jsou vzacné.

Diferencidlni diagnostika PM je pomérné si-
rokd a zahrnuje i celou fadu nezénétlivych stavd
(tabulka 5) (Mann, Vencovsky et Lundberg, 2010).
Pripadt dystrofickych ¢ metabolickych onemoc-
néni mylné diagnostikovanych jako PM neni mélo.
Kromé jiného je potfebné si uvédomit, ze PM ne-
Ize diagnostikovat pouze na zékladé pfftomnosti
zénétlivych nebo fagocytujicich bunék ve svalové
biopsii. Zanétlivy infiltrat se najde ve svalech na-
piiklad i u pacientt s pletencovou dystrofif typu
2B zplsobenou deficienci dysferlinu. Pacienti
s touto nemoci chybné diagnostikovani jako PM
mohou mit dokonce zpocatku zlepseni po poda-
nf glukokortikoidd. Podobné mohou mit zanétlivy
infiltrdt nékteré dalsi dystrofie, myopatie pfilécbé
penicilaminem nebo zidovudinem nebo pacienti
s myasthenia gravis. Charakteristika infiltratu je
vsak vétsinou ponékud odlisnd.

Terapie

Odpovéd na lé¢bu je uPM variabilni
(Vencovsky, 2004). V&tsi ¢ast nemocnych se viak
po glukokortikoidni a imunosupresivni lé¢bé vy-
lepsi. Pokud tomu tak nenf, je to pokyn k verifika-
cidiagnozy. Tradi¢né jsou v 1é¢bé PM pouzivany
vyssi davky glukokortikoidd. Vétsinou se doporu-
¢uje podavat zhruba 1 mg/kg/den Prednisonu.
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Nizsf davky glukokortikoidl (pod 0,5 mg/kg)
mozna mohou vést k podobnému zlepsent, coz
by znamenalo niZ3i riziko nezaddoucich ucinka,
zejména osteopordzy a steroidni myopatie, ale
zadné kontrolované tdaje nejsou k dispozici.
Dosahneme-li efektu, snizujeme déavku glu-
kokortikoidl po 4-6 tydnech, vzdy asi 0 20%
podavané davky do udrzovaci davky 5-10 mg.
U nékterych nemocnych je mozné glukokorti-
koidy zcela ukoncit, ale vétsinou se to nepodaff
a u fady pacientl jsou potfebné dlouhodobé
udrzovaci davky. Glukokortikoidy mohou vyvolat
steroidni myopatii, kterd se projevuje slabostf
a mUZe napodobovat aktivitu onemocnéni.

Klinickd zkusenost ukazuje, Ze pfidani imu-
nosupresivnich 1ékd je zapotrebi u fady pacientd
s PM. Progndza je horsf, pokud je podéni icinné
|é¢by opozdéna, a proto by méla byt situace
dlouhé a nedostate¢né tlumené aktivity nemoci
omezena na co nejkratsi dobu. Nej¢astéji poda-
vanym lékem u PM je metotrexat. Davkovani je
7,5-30 mg tydné. Dvé velmi recentni a dosud
nepublikované kontrolované studie ale uka-
zuji na neefektivitu priddvaného metotrexatu.
Alternativou je azathioprin (Bunch, 1981) nebo
kombinace metotrexatu s azathioprinem (Villaba
etal, 1998). Azathioprin se doporucuje davkovat
2-3 mg/kg/den.

V nékolika otevienych, retrospektivnich
klinickych hodnocenich byl pouzit také cyklo-
sporin (Vencovsky et al., 2000). Je popisovan
dobry efekt na intersticidlni plicni onemocnént,
které se vyskytlo v kombinaci s PM/DM. U malé
skupiny pacientd byl ucinny takrolimus.

Smisené vysledky u PM/DM mélo pouziti cyk-
lofosfamidu, nicéné novéjsi zkusenosti zname-
najf ur¢itou renezanci tohoto Iéku u IZM. Bylo po-
psano také Uspésné pouziti mykofenolat mofetilu.

Dvojité slepé, placebem kontrolované, zkfi-
Zené klinické hodnoceni u 15 nemocnych s DM
ukdzalo ke konci tfimési¢niho Iéceni vyznamné
zlep3eni ve svalové sile a v daldich neuromus-
kuldrnich symptomech u téch nemocnych,
kteff dostavali intravendzni imunoglobuliny
(IVlg), ve srovndni s témi, kteff dostavali place-
bo (Dalakas et al,, 1993). Nicméné aby se udrzel
klinicky uUcinek, pacienti vyzadovali infuze Vig
nadale kazdych 4-8 tydnl. Ne vsechny vysled-
ky s IVlg jsou ale takto pozitivni a vzhledem
k cené je lé¢ba pomoci IVlg vyrazné omeze-
na na stavy zcela selhdvajici ostatni moznos-
ti. Nepublikovano zUstava relativné nedéavné
multicentrické, dvojité slepé klinické hodnoceni
na zhruba 40 pacientech, po kterém se spon-
zor tohoto klinického hodnoceni rozhodl ne-
podat Zadost o schvaleni [écby.
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V kontrolovaném klinickém hodnoceni,
ve kterém byla pouzita plazmaferéza ¢i leukafe-
réza u 39 terapeuticky rezistentnich nemocnych
s PM/DM, nebyl nalezen rozdil mezi témi, ktefi
méli aktivni proceduru, a témi, ktefi prodélali
pouze placebovou aferézu. Tento typ terapie
byl proto u IZM opustén.

Pohled na Ié¢bu antagonisty TNF alfa je roz-
poruplny, existuji ndznaky pro efekt u nékterych
nemocnych ale také pro negativni ovlivnénivcet-
né kazuistickych popist nové vzniklé anti-Jo-1
pozitivni myozitidy ve spojitosti s anti-TNF [é¢bou.

Deplece B bunék rituximabem se v poslednf
dobé ukazuje jako nové nadéjna strategie lécby
autoimunitnich onemocnéni, véetné myozitidy.
Velké kontrolovana studie u 200 nemocnych
s 1ZM vsak nedoséhla primarniho cile (Oddis et
al, 2013). Oteviend klinickd hodnocenf s rituxi-
mabem vyznivajf pfiznivéji.

Nékolik kazuistickych sdéleni popisuje efekt
leflunomidu.

Farmakologickd lé¢ba pomUze asi u 75%
pacientl. Ne u viech se viak obnovi pInd sva-
lova sila, protoze vlivem onemocnéni dojde
k poskozenf svall, jejich atrofii a pfipadné tu-
kové nahradé ¢ifibrotizaci. Ukazuje se, Ze ¢asna
a davkovana rehabilitace ma prospésny efekt
a zvysuje $anci na lepsi svalové moznosti po po-
tlacenf zanétlivého procesu.

Prubéh a prognéza

Onemocnéni probiha chronicky, ¢asto s re-
lapsy pfi snaze o snizeniimunosupresivni [é¢by.
Nemoc postupné vede k atrofii svalll a perma-
nentnimu snizenf svalové sily. Kloubnf postize-
ni mdze vést k deformitam. Intersticialni plicni

Neurologie pro praxi

postizeni mUze progredovat do plicni fibrozy

a vzacnéji se mUze objevit plicn hypertenze.
Prdce v oblasti myozitid je podporovdna
projektem (Ministerstva zdravotnictvi) koncep-
¢niho rozvoje vyzkumné organizace 00023728
(Revmatologicky ustav).
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