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ZANETLIVE MYOPATIE

prof. MUDr. Zdenék Ambler, DrSc.

Neurologicka Klinika LF UK a FN v Plzni

Zanétlivé myopatie tvofi heterogenni skupinu ziskanych myopatii. Popsana hlavni symptomatika, diagnostika a terapie
idiopatickych zanétlivych myopatii, kam se fadi polymyozitida, dermatomyozitida a myozitida s inkluznimi télisky. Poly-
myozitida i dermatomyozitida se mohou vyskytovat samostatné, ale ¢asté je i asociace s jinymi autoimunitnimi chorobami.
Je upozornéno i na nejéastéjsi nezadouci ucinky pfi dlouhodobé Ié¢bé steroidy a moznosti jejich prevence. Samostatné je
zminéna akutni benigni détska myozitida a HIV myozitida.
Kli¢ova slova: polymyozitida, dermatomyozitida, myozitida s inkluznimi télisky, 1é¢ba kortikoidy, imunosupresiva.

Zanétlivé myopatie tvofi heterogenni
skupinu poruch, ziskanych myopatii. Infekéni
myozitidy maji zndmou pfi¢inu a mohou byt
bakterialni, virové nebo parazitarni. U tzv. idi-
opatickych se pfedpoklada imunopatogeneze
a fadi se mezi né polymyozitida (PM), der-
matomyozitida (DM) a myozitida s inkluznimi
télisky (2, 5, 6). Idiopatické z&nétlivé myopatie
jsou pomérné vzacnymi onemocnénimi, kom-
binovana incidence se odhaduje asi jedna na
100 000 a zejména polymyozitida patfi mezi
nejvzacnéjsi.

Hlavni faktory, které vedou k podezfeni na
ziskanou myopatii:

* rychlost progrese — tydny az mésice

*  kolisavy prubéh s remisemi

* myalgie a palpa¢ni bolest svali

* nepiitomnost pseudohypertrofii

o uzivani farmak, které mohou zplsobit
myopatii (kortikoidy)

o exantém

* pfidruzend onemocnéni (malignita, endo-
krinopatie, autoimunitni onemocnéni).

1. Polymyozitida
a dermatomyozitida

PM je nemoci dospélého véku, vyskytuje
se vzdy az po 20. roce. DM je sice Castéjsi v do-
spélosti, ale mGze vzniknout i u déti, obvykle az
po 5. roce. DM je 2-3x CastéjSi u zen. Pfevazné
v pribéhu tydnli aZ mésicl se rozviji myopa-
ticky syndrom. Hlavnim projevem je slabost
pletencového svalstva, pfedevsim DK, nemocni
maji potize pfi chizi do schodl, obtizné vsta-
vaji ze Zidle, ¢asto je i slabost pletencovych
svaltl HK a mohou byt i difuzni svalové bolesti
(u détské DM vice jak v 50%, u dospélé DM do
25%, u PM jen asi 10%). Dysfagie (postizeni
faryngélniho svalstva) se vyskytuje asi ve 30%,
mize byt pfitomna i slabost a bolesti Sijového
svalstva (kréni flexory) a Raynaud(v syndrom
(akrohypotermie s akrocyan6zou a hyperhidré-
zou na rukou). Typické pro zanétlivé myopatie
je pravé Casné postizeni deltoideu a Sijovych
svalll. U téZSich akutnich stavli mlze byt po-
stizeno i svalstvo dychaci. Casto maji nemocni
i urCité znamky distalni slabosti, pfestoze ne-

jsou tak vyrazné jako slabost proximalini. Pokud
je slabost omezena pouze na proximdini svaly,
vzdy by se mélo uvazovat i 0 moznosti svalové
dystrofie.

Pfi objektivnim vySetfeni byvé svalstvo pfi
palpaci tuzsi, nékdy jsou i kontraktury a po-
stupné dochazi k atrofii. Kromé svall mohou
byt i rlizné srdecni pfiznaky a zmény na EKG
(u détské DM jen vzacné), bolesti kloubd i ar-
tritidy (hlavné u DM, u PM vzacné). U DM jsou
v r0zném stupni a rozsahu vyjadfené kozni
pfiznaky, periorbitalni edém, teleangiektazie
v obli¢eji, difuzni erytém nebo nafialovély
exantém kolem vi¢ek, kofene nosu, na tvafich,
Cele (obrazek 1), v oblasti loktd, kolen a inter-
falangealnich kloubd. Clanky prsti jsou uset-
feny na rozdil od lupus erytematodes, kde je
naopak uSetfena kiize nad interfalangealnimi
klouby. Charakteristicky je GottronQv pfiznak —
¢ervenofialovy keratoticky, atroficky erytém
nebo makuly na dorzu interfalangeéinich klou-
bii (obrézek 2). Cerveny plochy exantém byva
na krku a pfedni ploSe hrudniku (V znameni),
ramenech a horni ¢asti zad ($élovy pfiznak —
,Shaw! sign‘). Patognomonické pro DM jsou
dilatované kapilary nehtovych l0zek, které zde
zplsobuji edém. Kozni pfiznaky mohou byt
i velmi malé a snadno se pfehlédnou. Nékdy
naopak mlze DM postihovat jen kiZi a tato
forma se oznaduje jako DM sine myositis nebo
amyopatickd DM. Vznik DM je popisovan pfi
terapii penicilaminem a tamoxifenem.

Z patogenetického hlediska PM a DM
pfedstavuji sice dvé odliSné choroby, ale

Obrazek 1. DM - cervenofialovy exantém
na obliceji
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klinickd a diagnosticka kritéria se vétSinou
udavaji spole¢né.

Plvodni kritéria pro PM/DM podle Boha-
na a Petera (4):

1. symetrickd proximalni svalovd slabost

2. zvySeni svalovych enzymid v séru (CK
a dal$i, napf. aldolaza)

3. EMG projevy myopatie

zndmky zénétu ve svalové biopsii

5. charakteristicky exantém u DM.

Pozdéji byla doplnéna o moznost vySetre-
ni MR s tim, Ze nélez, ktery svéd¢i pro zanét ve
svalu, m0ze substituovat bod 1 a 2.

Byla rovnéz rozsifena o 6. bod - pfitom-
nost specifickych protilatek. Kritéria stavéla na
stejnou Uroven Klinicky obraz, EMG, CK a bi-
opsii a umoziovala stanovit dg. PM i v pfipadé
chybéni specifického histologického nalezu,
coz vedlo k faleSné zdméné zejména s IBM,
ale i dalSich ziskanych myopatii za PM. Proto
se dnes tato kritéria jiZ nepouzivaji a byla na-
hrazena kritérii podle Tanimota a spol. (7).
Ke stanoveni diagnézy PM/DM je vyzadovana
pfitomnost alespon 4 z 8 kritérii uvedenych
pod bodem 2-9; u DM je navic vyZzadovana
pfitomnost alespori jedné z typickych koznich
zmén uvedenych pod bodem 1, naopak pro dg.
PM je vyZzadovana jejich absence.

b

1. Kozni léze:
* heliotropni exantém (Cervenofialovy
edematdzni erytém na hornich vickach)
* Gottronuv pfiznak (viz vyse)

Obrazek 2. DM - Gottroniv pfiznak (makuly
na dorzu interfalangedlnich kloubd), edém
nehtovych lGzek v disledku dilatovanych
kapilar
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Tabulka 1. Pfehled autoprotilatek u zanétlivych myopatii (podle 1 a 3)

Typ protilatek Vyskyt
Specifické autoprotilatky proti svalové tkani

Antisyntetazové autoprotilatky

Jo-1 10-20%

Klinicka charakteristika

PM>DM, intersticidlni pneumonitida, artritida,

primérny efekt terapie

Ostatni (PL-7, PL-12,
EJ, 0))
Non-syntetdzové autoprotilatky

»ignal recogniticon
particle” (SRP)

Mi-2 15-20%
Mas 1%

<38%

4%

podobné jako u Jo-1

tézka slabost, myalgie, myokarditida, Spatna odpovéd
na lécbu

DM, vyrazny exantém, dobré odpovéd na lécbu

PM s alkoholovou rabdomyolyzou, chronicka hepatitida

Autoprotilatky asociované s prekryvnymi (overlap) syndromy

25-60% DM
ANA 15-40% PM
75% prekryvné syndromy
PM-Scl, Scl-70 25% prekryvny syndrom PM-sklerodermie
i i 90% Sjogrentv syndrom
S 10% systémovy lupus erytematodes

* erytém na extenzorové ploSe konceti-

novych kloubl (zejména lokty a kolena)

charakteru lehce vyvySeného tmavé
fialového erytému.

2. Proximélni kon€etinova svalova slabost

3. ZvySena hladina kreatinkinazy (CK) nebo
aldolazy v séru

4. Svalové bolesti pfi ndmaze nebo spontan-
né (v klidu)

5. Myogenni zmény na EMG (polyfazické
akéni potencidly motorickych jednotek
nizké amplitudy a kratkého trvani se spon-
tanni aktivitou charakteru fibrilaci)

6. Pozitivni anti-Jo-1 protilatky

Nondestruktivni artritida ¢i artralgie

8. Systémové zanétlivé pfiznaky (zvySena
teplota nad 37 °C v axile, zvySend hladina
CRP v séru €i zvySend FW nad 20mm/h)

9. Histologické zmény kompatibilni se zanét-
livou myozitidou
Senzitivita téchto kritérii je u DM 95%

a u PM 99%. Specificita koznich lézi oproti

systémovému lupusu a systémové sklerdze je

90% a kombinovand specificita téchto kritéri

pro PM a DM oproti ostatnim onemocnénim

je 95%.

Pribéh je vétSinou subakutni nebo
chronicky, rozviji se béhem tydn( az mésicu,
dominuje progredujici svalova slabost, nékdy
i s mirnymi remisemi a celkové pfiznaky jsou
malé. Vzacnd je akutni forma s celkovymi
pfiznaky, teplotami, nékdy schvacenosti, ktera
mUze byt i letalni.

Z laboratornich nalezt je dulezité vySet-
feni svalovych enzym0 (CK, LD (laktatdehyd-
rogendza); vySetfeni aldoldzy se jiz vétsinou
neprovadi) a myoglobinu, jejichz sérové hod-
noty jsou zvySené ve vice jak 90% pfipad.
Mohou byt i vy8si hodnoty transamindz. FW
je vy$Si jen u akutnich a subakutnich forem.
Antinuklearni protilatky byly zjistény u DM aZ
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u 60%, u PM ve 40%, pozitivni revmaticky
faktor mize byt u PM/DM v 50% a pfitomné
mohou byt i nékteré specifické autoprotilatky
(tabulka 1).

Vlyznamnd je zejména pfitomnost anti Jo-
1, protoZe az 80% nemocnych s PM mdze mit
intersticialni plicni proces.

Pro diagnézu je dllezité vySetfeni EMG
a svalova biopsie.

EMG: kondukéni studie byva normalni,
ale nejde o absolutni pravidlo, protoze po-
lymyozitida mize byt kombinovana i s poly-
neuropatii (nékdy subklinickou), vzhledem
k moznému systémovému autoimunitnimu
onemocnéni.

V jehlové EMG byva typicky nalez kom-
binace spontanni aktivity (fibrilace, pozi-
tivni ostré viny) s myopatickymi zménami.
Spontéanni aktivita je zplsobena instabilitou
membrany svalového vldkna a jeji vyskyt je
ur€itou mirou akutnosti procesu, tj. nemusi
byt vzdy. Neni specifickd jen pro PM/DM,
mUze byt pfitomna i u jinych myopatii, pfede-
v§im svalovych dystrofiil Podle riznych praci
se vyskytuje u PM/DM v 50-100% - v akut-
nich stadiich prdmérné v 73%, v chronickych
u 27%. U myopatii fibrilace a pozitivni ostré
viny péli pomémé pomalu, takze je dobfe
pockat vzdy nékolik sekund mezi jednotlivym
pohybem jehly. Casté jsou komplexni repe-
titivni vyboje. AkEni potencidly motorickych
jednotek jsou v akutni fazi kratké, polyfazické
a nizké amplitudy, ale nékteré mohou byt
i kratké s vysokou amplitudou. U chronickych
forem byvaji potencidly i dlouhé, polyfazické
(22 i vice ms) a mohou byt pfitomny i pozdni
komponenty.

Zmény ve svalech jsou fokalni (resp. mul-
tifokdlni), proto je tfeba vySetfovat vice svall
a vice mist ve svalu. Pozitivni nélezy byvaji
Casto v Sijovych a zadovych svalech.
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Obrazek 3. MR, technika STIR. Hyperintenzni
signaly ve svalech pravého stehna u DM

Obrazek 4. Svalova biopsie. Vlevo DM,
zmény perifascikularni, vpravo PM zmény
perivaskularni a perimysialni
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Asi u 10% nemocnych mize byt EMG
nalez zcela normdini. Normalni EMG proto
myozitidu nevylu€uje.

Fokalni zanétlivé zmény ve svalech Ize
prokazatina MR jako loZiska zménéné intenzi-
ty signdlu. Citliva je zejména novd MR technika
STIR (short T inversion recovery) pro detekci
akutniho edému pfi zanétu (obrazek 3).

Svalové biopsie prokdZe multifokalni
zmény. U PM zénétlivou infiltraci a nekrézu
svalovych vlaken, endomyzidlni a peri-
vaskuldrni lymfocytarni infiltraci. U DM
zanétlivou infiltraci hlavné perimyziélniho
pojiva, perifascikularni atrofie, mikroinfarkty
a mikrovaskularni depozita imunoglobulind
a komplementu (obrazek 4). Chybna diagné-
za mUZe vyplyvat i z pomérné Casté chybné
interpretace biopsie, proto je zcela nezbytné
provadét vzdy svalové biopsie jen na kvalifi-
kovanych pracovistich se zkuSenostmi v myo-
logii. Velkou chybou je stanovit diagndzu
polymyozitidy pouze na zakladé pfitomnosti
zanétlivych bunék, protoze jiné nezanétlivé
svalové poruchy mohou byt spojeny se
znamkami endomyzidlni zanétlivé reakce.
A jeSté vétsi chybou je diagnostikovat PM
bez svalové biopsie.

Velmi dobré zkuSenosti mame s miniin-
vazivni polootevienou biopsii, kde Ize odbér
smérovat do r(znych oblasti svalu a vyhodou
je i moZnost opakovani biopsie pfi sledovani
nemocnych.
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Spravna a véasna diagnéza je velmi
dllezitd pro progndzu nemocného, protozZe
efekt 16Cby zavisi na stavajicim stupni deficitu.
Je tfeba zadit Ié€it dfive, neZli dojde k vétsi
nekréze a atrofii svalovych vldken, optimalné
do 1/2 roku od zacatku onemocnéni.

Patogeneze PM a DM je odli$nd. U PM je
primarné postizeno piimo svalové vlakno,
dochdzi k infiltraci pfedevSim cytotoxickymi
CD8+ lymfocyty a makroféagy. Svalové posti-
Zeni je iniciovano senzibilizovanymi CD 8+
T lymfocyty, které rozeznaji MHC (hlavni histo-
kompatibilni komplex) svalovy antigen a vedou
nasledné k fagocytéze nekrotickych vlaken.
Pfitomnost B lymfocytd a T4 lymfocytd je nizsi
nez u DM a pfi¢inou je stimulace B lymfocytu
T helpery. DM je vysledkem humoralniho pro-
cesu namifeného proti komponentam endotelii
endomyzidlnich kapilar a malych céy, jde o hu-
moralné podminénou mikroangiopatii. U DM
jde o mikrovaskularni zmény, komplementem
indukovanou intramuskuldrni  angiopatii,
s infiltraci B a CD4+ lymfocyty s naslednou
ischemii a nekrézou svalovych vidken. Docha-
zi k okluzi intramuskulérnich arteriol a kapilar
imunoglobulinem a frakcemi komplementu.
Pocet kapilar je redukovan, zbylé kapilary jsou
dilatované a obdobné jsou postizené i vétsi
intramuskulérni aterie. Vznikaji jednak mik-
roinfarkty, jednak perifascikulami atrofie jako
nésledek chronické hypoperfuze, nebot peri-
fascikularni oblasti jsou kone¢nymi oblastmi
zasobeni poskozenych cév. Sekundarné jsou
aktivovany T bunky a makrofdgy a dochdzi
k sekundarnimu po$kozeni svalovych vlaken.

V diferencialni diagnéze je tfeba odlisit
ostatni nervosvalové choroby (chronickou
zanétlivou  demyelinizaéni  polyneuropa-
tii — CIDP, svalové dystrofie, amyotrofickou
lateralni sklerzu, myastenii) a myozitidy, kte-
ré jsou soucasti jinych autoimunitnich chorob
nebo paraneoplastickym projevem a toxické
myopatie. U polymyalgia rheumatica dominuiji
svalové bolesti, neni myopaticky syndrom
(neni slabost), FW je vysoka, ale svalové en-
zymy i EMG jsou vétSinou normélni. Fibrositis
a fibromyalgie ma v popfedi potizi opét difuz-
ni bolesti ve svalech, projevy Unavy, méné
Casto slabost, FW, svalové enzymy i EMG
jsou vZzdy normalni.

Asi 10% pfipadd PM je asociovano
se zanétlivym onemocnénim pojiva, nej-
Castéji jde o systémovy lupus erytematodes,
Sjogrendv syndrom ¢i revmatoidni arthritidu;
nejde vSak o pfekryvné syndromy (,overlap
syndromes®), které maji typické znaky dvou
samostatnych onemocnéni (na rozdil od DM,
ktera tvofi pfekryvné syndromy se skleroder-
mii a smiSenou chorobou pojiva).

Casté je i asociace s jinym autoimunitnim
onemocnénim, jako je Crohnova nemoc, vas-

kulitida, sarkoiddza, primami biliami cirhdza,
celiakie dospélych, Bechtérevova choroba, Be-
hgetova choroba, myasthenia gravis, dermatitis
herpetiformis, psoriasis, Hashimotova tyreoidi-
tida, monoklonalni gamapatie, hypereozinofilni
syndrom, autoimunitni trombocytopenie, hyper-
gamaglobulinemicka purpura.

U DM byla prokdzéna zvy$end asociace
s malignimi procesy, ale pouze u DM dospé-
Iych (nad 45 let). Riziko koincidence malignity
je jak jiz pfi diagnéze, tak i v dalSim pribéhu.
NejCastéji jde o karcinom ovarii (10,5x), plic,
prsu, ale i GIT (kolorektalni karcinom 2,5x).
Zvyseny je rovnéz vyskyt lymfomd. U PM je
asociace s malignimi procesy mala.

PM se mlize rozvinout po transplantaci
kostni dfené (obvykle v odstupu 7-24 mési-
cl) - tzv. chronickd forma ,graft versus host
disease” (GVHD - $tép versus piijemce). Je
zprostfedkovana cytotoxickymi T lymfocyty dar-
ce. AZ v 80% je provazena postizenim dalSich
organ( (kdze, Ustni sliznice, jater, oci, gastroin-
testinalniho traktu) a v 1/3 pfipad( pfedchazena
akutni formou GVHD, manifestuijici se koznimi
zménami (makulopapularni exantém), postize-
nim jater (bilidrni cirhdza) a gastrointestinalniho
traktu (mikroangiopatie).

| u DM dochazi k asociaci s onemocné-
nim pojiva ¢i autoimunitnimi onemocnénimi.
DM tvofi pfekryvné syndromy se sklerodermii
a smiSenou chorobou pojiva. Nemocni s pre-
kryvnym syndromem PM/sklerodermie mohou
mit antinuklearni autoprotilatky (tabulka 1).
Naproti tomu velmi zfidka se u DM objevuiji
symptomy typické pro revmatoidni artritidu,
lupus ¢&i Sjogrendv syndrom.

V Iécbé DM i PM jsou Iékem prvni vol-
by kortikoidy, na které zareaguje 70-80%
nemocnych. Poddvd se prednison v dévce
1-1,5mg/kg/den (maximum 100mg/d) v jedné
ranni davce po dobu asi 3—4 tydni. U téz3ich
stavll je mozno pouzit v Uvodu i. v. metyl-
prednisolon 1g denné nebo obden 3-5x. Po
dosazeni klinického efektu, obvykle po 3-4
tydnech, postupné pfechdzime na alternujici
davkovani obden. SniZzujeme davku vzdy ob-
den a béhem nékolika tydn( se dostaneme na
pouhé obdenni davkovani. Dalsi snizovani na
minimaini nutné udrzovaci davky musi byt vel-
mi pomalé, obvykle 0 5-10mg obden mésicné.
Pokud za tfi mésice pfi vysokém davkovani
neni zadny Klinicky efekt, mizeme steroidy
vysazovat rychleji.

Pfi pozitivnim Kklinickém efektu steroidu
je vhodné pfidat nesteroidni imunosupresi-
vum azathioprin (1,5-2, event. na po&atku
i 3-4mg/kg). Samostatné se v 1é¢bé PM/DM
vétSinou neuziva, ale vyhodnd je kombinace
se steroidy, protoze je mozné jejich davky
snizit, azathioprin ma ,steroid sparing effect.
Z nezadoucich u¢inki azathioprinu se mize
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vyskytnout akutni idiosynkratickd reakce

(,/ékova horecka®), dochazi k ni béhem prv-

nich nékolika dnd, je nezavisla na davce a je

indikaci k vysazeni. Dfefiovy Utlum a vzestup
transamindz jsou zavislé na dévce, vzacné
mize dojit i k cholestaze. Pfi I6Cbé je tfeba
sledovat krevni obraz a jaterni funkce.

Nejcastéjsi nezadouci ucinky pfi dlouho-
dobé |éché steroidy:

a) abnormalni distribuce tuku, cushingoidni
vzhled a obezita; preventivné se doporu-
Cuje tzv. steroidni dieta: nizkokaloricka,
s nizkym obsahem soli, cukrl a pfimé-
fenym mnozstvim proteind; tato dieta
rovnéz minimalizuje hypertenzi a steroidni
diabetes

b) lipolytickd aktivita jejimz ddsledkem je
hyperlipidémie; nékdy se rozvine i tukova
degenerace jater, kterou je mozno proka-
zat ultrazvukem; riziko je hlavné u obéz-
nich nemocnych, podezieni je pfi zvySeni
jaternich enzym(i

c) steroidni diabetes

d) u déti zpomaleni rlstu, uritou prevenci je
alternujici davkovani obden

e) nepravidelnosti a poruchy menzes

f) edémy a hypertenze - proto dieta s niz-
kym obsahem soli

g) osteopordza, pfedevsim u postmenopau-
zalnich Zen; preventivné se doporuduje
podavani vitaminu D 400 1U/d, kalcia
1-1,5g/d event. i bifosfonatll (Fosamax)

h) gastrointestinaini potize — doporucuje se
brét prednison po jidle, pfi potizich mohou
pomoci antacida, antagonisté histaminu na
H,-receptorech nebo inhibitory enzymatic-
kého systému H*/K:/ATPazy parietalnich
bunék Zaludecni sliznice (tzv. protonové
pumpy); riziko peptického viedu je podle
soucasnych sdéleni pomémé malé, vétsi-
nou k nému doslo pfi kombinaci prednisonu
s nesteroidnimi analgetiky antirevmatiky

i) zmény na k0Zi — akne, hirsutizmus, strie
i ekchymézy

j) zadni subkapsuldrni katarakta, vzacné
glaukom

k) insomnie, iritabilita, exacerbace fyzio-
logického tremoru na rukou, zejména
u vysokych dennich davek (vzdy ustoupi
po redukci davek)

[) steroidni myopatie (viz toxické myopatie
v tomto €isle); u PM/DM mize pfedstavo-
vat i diferencialné diagnosticky problém,
protoze byvé obtizné ji diferencovat od
zhor$eni zakladniho onemocnéni, pfipad-
né i jiné pficiny (systémového onemocné-
ni, infekce, snizené pohyblivosti).

U nemocnych s vysokym rizikem exacer-
bace tuberkuldzy, napf. s anamnézou thc se
doporuduje i profylaxe INH.
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Pfi nedspéchu 1é¢by jsou indikovana jina
nesteroidni imunosupresiva. Jako druha
volba u PM/DM se dfive pouzival metotrexat
10-20mg p. o. jednou tydné, dnes se vice
ucinnost je v8ak doloZena jen sledovanim ma-
Iych soubor( nebo dokonce jen kazuistickymi
sdélenimi, dosud Z&dna validni kontrolovana
studie nebyla provedena. Proto i uvedené
davkovani tfeba brét jen jako orientaéni. Pfi
Ié¢bé PM/DM pfichazi v dvahu:

Cyclosporin A napf. v davce 100-150mg
2x denné (doporu¢ovana sérova hladina je
70-100 pg/l). Uvadéné Iékové hladiny plati pro
odbér krve pfed podanim Iéku (C0). V posledni
dobé se doporuéuje odbér 2 h po podani (C2);
tyto vrcholové (,peak”) koncentrace budou
pochopitelné vyssi.

Mycophenolate mofetil (Cell Cept) v dav-
ce kolem 20mg/kg/d. Obvykle se za¢ind davkou
500mg/d, ale u transplantaci se pouzivaji davky
az 3 g/d. Optimalni sérové hladiny zatim nejsou
uvadény. Lécba témito imunosupresivy by méla
byt vzdy vedena odbornikem se zku$enostmi
s témito 1éky. Nesteroidni imunosupresiva na-
sazujeme v kombinaci se steroidy také tehdy,
kdyZ je zfejmé, Ze samotnd udrZovaci terapie
nizkymi davkami steroidii nebude dostate¢na.

Lze pouZit i intravendzni imunoglobulin
2g/kg aplikovany béhem 2-5 dnd. Indikaci je
hlavné DM. Nékdy bylo i pozorovéno, Ze po né-
kolika infuzich IVIG za¢ne mit i pozitivni efekt
i prednison, ktery byl inicidlné bez efektu.

Pouzit je moZno také takrolimus (Prograf,
Protopic) v davce 0,15-0,3mg/kg/d

Uginnost 16cby se posuzuje predevsim
podle stupné svaloveé sily, ostatni parametry
maji jen podpdrny vyznam (pokles CK, vymi-
zeni fibrilaci v EMG). Lé¢ba musi byt dlouho-
dobd, udrzovaci davky podavame minimalné
1,5-2 roky.

Casté pFiéiny selhdni |é&by steroidy

u DM/PM:

* neadekvatné nizka inicialni dévka

o krétké trvani 1é¢by &i rychlé snizovani
davky

* pfedCasné vysazeni |éEby misto ponecha-
ni udrZovaci davky

* rychlé objeveni nezadoucich Uginkd, kte-
rym bylo mozno pfedejit

* chybnd diagnéza

Komplikace, které se mohou

vyskytnout u DM/PM:

* pneumonie, intersticidlni pneumonitis

*  ruzné infekce

* myokarditida, perikarditida, infarkt myo-
kardu

* karcinom (zejména prsu nebo plic)

Tabulka 2. Prehled idiopatickych zanétlivych myopatii

DM
vék dospéli i déti
asociace se .

p e pouze sklerodermie a
systemovymi —_— .
A smiSena choroba pojiva

chorobami pojiva
exantém ano
rozvoj tydny az mésice

svalova slabost proximalné + dysfagie
mikroangiopatie,

mikroinfarkty,

fistoieg s perifascikularni atrofie,
Bly, CD4 + ly

asociace : -

s malignitami ano (jen u dospélych)

* téZka dysfagie, aspiratni pneumonie

* respiracni insuficience

* steroidni myopatie nebo jiné komplikace
steroidni [é¢by

Progndza: vétsina nemocnych se pfi tera-
pii zlepsi, ale rezidudlini slabost byva pfiblizné
u 30%, perzistence aktivni choroby byva asi
u20%. DM obvykle reaguje na terapii Iépe rea-
guje nez PM. Kompletni Upravu Ize ofekavat
asi u 50% nemocnych. Morbidita je dana jak
vlastni chorobou, tak i moZnymi komplikacemi
|éCby. Pfitomnost extramuskuldrniho posti-
Zeni (postizeni plic, srdce) obecné zhorduje
terapeutickou odpovéd. Protilatky Mi-2 predi-
kuji dobrou Ié&ebnou odezvu, antisyntetdzové
protilatky (anti-Jo-1) hor$i odpovéd na IéCbu.
Mortalita v pribéhu péti let je asi 20%, ale
néktera Umrti jsou v disledku malignit.

U kazdého pfipadu, ktery reaguje Spatné
na imunosupresivni 1é¢bu, by méla byt znovu
pfehodnocena diagndza PM (véetné opakova-
ni svalové biopsie).

2. Myozitida s inkluznimi télisky
(IBM - inclusion body myositis)

Myozitida s inkluznimi télisky je mnohem
vzacngjsi neZli vySe uvedené jednotky, vyskytuje
se az po 50. roce a Castéji u muzl (tabulka 2).
Rozviji se chronicky, pomalu, v pribéhu let,
dominuje svalové slabost, ktera oproti klasickym
a typicky hlavné v oblasti flexor(i zapésti a prstu.
Nékdy mUze choroba zait distalni slabosti rukou
s potizemi charakteru neobratnosti, problémy se
zapinanim knoflikii apod. Lokalizovand slabost
na DK miva predilekéni postizeni kvadricepst.
Dysfagie, které se béhem celého trvani choroby
vyskytuje asi u 30—40% nemocnych, je zplisobe-
na poruchou motility horni ¢asti esofagu a mlze
byt rovnéZ inicidlnim piiznakem. Postizeni byva
Casto asymetrické (8).

Choroba progreduje velmi pomalu, néktefi
pacienti jsou jesté po deseti letech od propuk-
nuti prvnich pfiznakd schopni samostatné
lokomoce.
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proximalné + dysfagie

cytotoxickych CD8 + ly

PM IBM
dospéli nad 18 let nad 50 let
vice jak 50% neni

neni neni
tydny az mésice roky

proximalné i distalné
infiltraty hlavné endomyzidlni infiltraty,
filamentézni inkluze

malo ne

EMG mé& myopaticky charakter, ale zakla-
dem dg je svalova biopsie. CK byva normaini
nebo jen lehce zvysena.

Pro IBM je charakteristicka rezistence vici
terapeutickym postuplim obvykle pouzivanym
u zénétlivych myopatii (kortikoidy, azathioprin,
methotrexat, cyklofosfamid, cyklosporin A).
Tato vlastnost je i diagnostickym ukazatelem.
Nalezneme-li z&nétlivou myopatii, zvlasté
u stardiho muze, kterd nereaguje na steroidy
¢i imunosupresiva, je tfeba vzdy diagnézu
pfehodnotit se zaméfenim na IBM. V¢asné
stanoveni spravné diagnézy mize uchrdnit
pacienta pfed riziky dlouhodobé a nelspésné
imunosupresivni [écby.

3. Akutni benigni détska
myozitida

Akutni benigni détské myozitida se vysky-
tuje hlavné po infektu, uvazuje se o virové eti-
ologii (nejde ale o autoimunitni poruchu), coz
vSak nebylo jednoznaéné prokazano. Rovnéz
nebylo prokdzano, ze jde skute¢né o zanétlivé
svalové postizeni v pravém slova smyslu. Pro-
jevuje se hlavné bolesti, Casto v lytkovych sva-
lech, chlze je antalgickd, vazne hlavné chize
po $pi¢kach, dité odmitd chodit pro bolest,
svalovd slabost je bud vyjadfena mélo nebo
vibec. Hladina CK byva vétSinou normaini
nebo jen lehce zvydena, rovnéz EMG nélez je
normalni. Svalova biopsie v téchto pfipadech
neni indikovana. Potize mizi nékdy i spon-
tanné, léCebné mizeme pouzit nesteroidni
antirevmatika a u tézSich forem i kratkodobou
kiiru kortikoidy. Uprava byvé obvykle béhem
nékolika dn(, nejdéle do dvou tydn(.

4. HIV myozitida

HIV myozitida se mlze rozvinout sub-
akutné u nemocnych s AIDS, nékdy v asociaci
s dalimi neurologickymi poruchami, pfede-
v8im perifernimi neuropatiemi. Manifestuje
se proximalni, vétdinou symetrickou slabosti.
Myalgie vSak souvisi s lé¢bou, pfedevsim
zidovudinem a jejich pfitomnost nesvéd¢i pro
rozvijejici se myozitidu.
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