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Ako moze dermatolog zlepsit prognozu deti
s juvenilnou dermatomyozitidou?
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Juvenilna dermatomyozitida (JDM) je raritné systémové ochorenie spojiva detského veku. JDM ma prognosticky velmi zavazné komplikacie (lipoatro-
fia, dystroficka kalcindza). Tieto sa povazuju za dosledok neskoro diagnostikovaného alebo nedostato¢ne agresivne lieceného ochorenia. Incidencia
JDMjeiba 2 - 4 pripady na 1 milion deti za rok. V rokoch 2013 - 2016 sme vSak v DFNsP Bratislava diagnostikovali JDM az u 6 diev¢at. Pri¢inou tejto
nezvycajne vysokej incidencie boli pacienti, u ktorych bola diagn6za JDM stanovena s vyznamnym oneskorenim. U vietkych boli pritomné typické
kozné prejavy (Gottronove papuly, heliotropny exantém, malarny ras). Vyznamna svalova slabost bola zjavna len u troch deti, u dvoch deti sa zistila
len v cielenych svalovych testoch, u jedného dietata chybala tplne. U dvoch deti neboli svalové enzymy vébec zvysené. MRI svalov a kapilaroskopia
nechtovych 16zok spolahlivo identifikovali pacientov s JDM, bez nutnosti invazivnych vysetreni (EMG, biopsia svalu). Oneskorenie diagnézy u nie-
ktorych deti bolo sposobené nekompletnym klinickym a laboratérnym obrazom a zamenou za iné ochorenie (psoriaza, subakutny lupus erythema-
tosus, porfyria). JDM je zriedkavé ochorenie so zavaznou prognoézou, ktora je zavisla od véasnej diagnozy a agresivnej liecby. Kozné prejavy JDM st
charaketeristické a na rozdiel od ostatnych priznakov pritomné u vietkych pacientov. Véasné rozpoznanie JDM zasadne zlepSuje prognézu pacienta.
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How can dermatologists improve the prognosis of children with juvenile dermatomyositis?

Juvenile dermatomyositis (JDM) is a rare systemic connective tissue disease of childhood. JDM has prognostically severe complications
(lipoatrophy, dystrophic calcinosis). These are considered to be due to late diagnosis or insufficiently agressive treatment. The incidence
of JDM is only 2-4 cases per 1 million children per year. In the years 2013-2016, we diagnosed JDM in 6 girls in our centre. This unusually
high incidence was due to delayed diagnosis in some patients. Characteristic skin lesions (Gottron papules, heliotropic rash, malar rash)
were present in all. Significant muscle weakness was found in 3, became apparent upon muscle testing in 2 and was completely absent
in 1 patient. In 2 children, muscle enzymes were not elevated. Muscle MRI and nailfold capillaroscopy reliably identified patients with
JDM, thus eliminating the need for invasive diagnostic procedures (EMG, muscle biopsy). The delayed diagnosis in some cases was due
an incoplete clinical and laboratory picture and misdiagnosis as psoriasis, subacute lupus erythematosus and porphyria. JDM is a rare
disease with severe prognosis that is dependent on early diagnosis and agressive treatment. Skin changes are characteristic and, unlike
most other symptoms, present in all patients. Early recognition of JDM is essential and has prognostic implications.

Key words: juvenile dermatomyositis, children, Gottron papules, capillaroscopy, dermatoscope

Uvod

Idiopatické zépalové myopatie tvoria he-
terogénnu skupinu zriedkavych zdpalovych
ochorenf svalu, z ktorych sa 16 — 20 % zacina
v detskom veku. U detf su najcastejsie juvenil-
na dermatomyozitida (JDM) a zriedkavejsia
juvenilna polymyozitida (JPM).

Klinicky obraz JDM opisalo viacero autorov
uz v 19. storoci. JDM je vysledkom perivaskular-
neho zapalu s charakteristickymi fotosenzitiv-
nymi prejavmi na koZi (heliotropny exantém,
Gottronove papuly, ulcerdcie), svaloch (symetric-
ké proximalna svalova slabost) a niekedy na sliz-
niciach (postihnutie dasien, gastrointestinalne
krizy). Generalizovana lipodystrofia a dystroficka
kalcinéza podkoZia su naj¢astejsie dlhodobé
komplikacie neskoro diagnostikovaného ale-
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bo v tvode nedostatocne agresivne lie¢eného
ochorenia (1). Postihnutie myokardu a intersti-
cidlna pneumopatia sa v detskom veku, na roz-
diel od dermatomyozitidy dospelych, povazuju
za zriedkavé, i ked novsie studie poukazuju na
zndmky plicneho postihnutia az u 26 — 37 %
pacientov s JDM (2).

Mortalita JDM dosahovala pred 50 rokmi
minulého storocia az 30 % (3, 4). Po zavedeni in-
tenzivnej a dlhodobej lie¢by kortikoidmi a imu-
nosupresivami poklesla mortalita na 1 — 2 %.
V su¢asnosti ma adekvatne lie¢end JDM celkovo
lepsiu progndzu prezivania s nizsim stupriom
funkéného postihnutia ako dermatomyozitida
u dospelych. Dlhodobé prognéza JDM viak zavi-
sfod v€asnej diagnozy a intenzivnej a dlhodobej
liecby (1).

Subor pacientov

Vrokoch 2013 - 2016 sme sanal.a ll. detskej
klinike LF UK a DFNsP v Bratislave stretli s novo-
manifestovanou JDM celkovo 6-krét. Vo vset-
kych pripadoch iSlo o dievcata vo veku 4,5 - 10
rokov, ich klinickd charakteristika je uvedena
v tabulke 1.

U vdetkych postihnutych deti boli pritom-
né charakteristické kozné prejavy (obrazok 1):
fialkasté zacervenenie viecok, tzv. heliotropny
ras, ruzovocerveny motylovy exantém na licach
presahujuci koren nosa s vynechanim nazola-
bidlnych ryh (maldrny ras) a papuloskvamozne
eflorescencie na extenzorovych plochéach vel-
kych (laktov, kolien) a malych (metakarpofalan-
geélnych, proximalnych, ev. distalnych interfa-
langeélnych) kibov (Gottronove papuly). Jedno



dieta malo Gottronove papuly dominantne nad
malymi kibmi, koZa nad velkymi klbmi bola po-
stihnutd menej a asymetricky. U vietkych deti
sa vyskytlo periungudlne zacervenenie nech-
tovych 16zok. Ani v jednom pripade sa nerozvi-
nulo generalizované postihnutie koze ¢i kozné
ulceracie. Dystrofickd kalcindza nebola klinicky
zjavna v Case stanovenia diagndzy ani u jednej
pacientky, v neskorsom priebehu sa v3ak zatial
vyvinula u troch deti. Pritom nadobudla podobu
loZiskovej akumuldcie kalcia charakteru uzlov
alebo v jednom pripade diftiznej tzv. calcinosis
universalis (obrdzok 2).

Jednozna¢ny myopaticky syndrom so sy-
metrickou proximalnou svalovou slabostou bol
klinicky zjavny u Styroch detf: dve deti sa pred-
stavili neschopné samostatnej chddze a u dal-
sieho aj napriek Uvodnej lie¢be doslo k Uplnej
imobilizacii na 16zku v priebehu prvych tyzdhov
liecby. Jedno dieta vykonavalo bezné ¢innosti
samostatne, v ¢ase stanovenia diagnozy boli
pritomné kontraktury najma v laktovych a be-
drovych zhyboch. Jedno dieta bolo motoricky
velmi aktivne a jeho matka nepripustala, ze by
malo znizenu svalovu silu. Oproti zdravym de-
tom viak bolo neobratné, pri zmenach polohy
vyuzivalo pomocné manévre a v standardizo-
vanych svalovych testoch (MMT8, CMAS) sa
ukdzala vyznamne znizend svalova sila a vydrz.
Jedno dieta napriek dlhotrvajicej anamnéze
koznych prejavov (9 rokov) nevykazovalo Ziadnu
svalovu slabost a ani laboratornymi vysetreniami
¢ MRI svalov nebolo dokazané ich postihnu-
tie. U troch deti boli v ¢ase diagndzy pritomné
niektoré prejavy postihnutia visceralnych svalov
ako rinoldlia, dysfénia alebo dysfagia s poruchou
prehltania, ale u Ziadneho nedoslo k aspiracii po-
travy. Artralgie a artritida sa u nasich pacientov
nevyskytovali. V ¢ase stanovenia diagndzy boli
vietky deti unavené, u niektorych sa prejavilo
nechutenstvo. Zvysenu telesnu teplotu sme
nezaznamenali.

Laboratérny obraz nebol charakteristicky
u vietkych pacientov. Aktivita vietkych troch
standardne vysetrovanych svalovych enzy-
mov (AST, LD, CK) bola aspon mierne zvysena
u troch pacientov, u dalsich dvoch bol zvyse-
ny jeden, resp. dva svalové enzymy. U jednej
pacientky bez svalovej slabosti chybal labora-
térny obraz myogénneho poskodenia Uplne.
Z&palova aktivita nebola zvysena u Ziadneho
pacienta. U Styroch z 5 pacientov, u ktorych
sme uskutoc¢nili MRI svalov pletencov dolnych
koncatin a stehien, bol pritomny charakte-
risticky obraz myozitidy s hypersignalnymi
zmenami v svaloch aj podkoZi (obrazok 3).
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Tabulka 1. Charakteristika suboru pacientov v ¢ase stanovenia diagnézy JDM

Pacient 1 2 3 4 5 6*
Pohlavie M/Z Z 7z Z Z YA 7z
Vek (roky)

manifestdcie 10 45 9 5 8 1
pridiagndze 10 45 9 6 10 10
Cas do diagnézy 1 mesiac 2 mesiace 4 mesiace 8 mesiacov 2 roky 9 rokov
Kozny nalez

heliotropny exantém + + + + + +
maldrny ras + + + + + +
Gottronove papuly + + + + + +
Svalova sila

*CMAS (max. 52) N a) Nb 8 30 30 52
 MMT8 (max. 80) N a) N b) 34 48 51 80
Svalové enzymy

AST (ukat/I) 4,21 8,38 0,70 0,80 0,50 0,50
LD (ukat/l) 15,7 14,04 6,88 8,60 4,50 3,29
CK (ukat/l) 1211 89,92 535 1,74 2,8 09
Pomocné vysetrenia

elektromyografia pozitivna N N N N N
biopsia svalu N N N N N N
MRI N a) pozitivne pozitivne pozitivne pozitivne negativne
Komplikacie

kalcinéza + - + - + -
lipoatrofia - - - - +/- -
Pozndmky:

* pacientka s amyopatickou formou JDM

+CMAS — Childhood Muscle Assessment Scale, *+ Manual Muscle Test 8
N —nerobené, a) v danom case metodika este nebola zavedend na pracovisku, b) pre nedostatocnt spoluprdcu dietata

Obrdzok 1. Typické kozné zmeny u pacientov s novozistenou JDM. A) heliotropny exantém loka-
lizovany periorbitdlne a maldrny ras (motylovy exantém) na licach a koreni nosa, B) Gottronove
papuly nad velkymi kibmi, C) symetricky rozloZené Gottronove papuly nad malymi kibmi rdk (meta-
karpofalangealnymi, proximalnymi a distalnymi interfalangealnymi)

U jednej pacientky chybajuce zmeny na MRI
korelovali s absenciou svalového postihnutia.
U vietkych pacientov bol pritomny nalez ka-
pilaritidy pri vysetrenf nechtovych |6Zok, ktory
bol dobre viditelny aj pomocou dermatoskopu
(obrazok 4).

Cesta k diagnéze JDM

U dvoch deti bola diagnéza JDM stanove-
na promptne do jedného mesiaca od zaciatku
klinickych priznakov. U jedného z nich bolo po-

dozrenie na JDM vyslovené dermatoldgom na
zaklade pritomnosti charakteristického kozného
postihnutia a svalovej slabosti. Druhé dieta bolo
hospitalizované na infektologickom oddelenf
pre podozrenie na hepatopatiu (zvysenie ami-
notransferdz). Kedze viak bola pritomna svalova
slabost a diskrétny kozny nélez nad interfalan-
geélnymi kibmi, infektolég vyslovil podozre-
nie na JDM. Zvysena aktivita kreatinkindzy (CK)
a laktatdehydrogendzy potvrdili svalovy p6vod
zvyseného AST a ALT.
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Obrdzok 2. Dystroficka kalcindéza u pacientov s JDM. Lokalizovana kalcinéza A) na ramene, B) na
extenzorovej ploche lakta, C) na dozralnom predkoleni na RTG (+ detail), D) Difuzne ukladanie vap-
nika v podkozi a fascidch u pacientky s calcinosis universalis pri JDM na RTG (+ detail).

MY W

Obrdzok 3. MRI svalov dolného pletenca a stehna v T2W SPAIR sekvencidch. A) fyziologicky nélez
u pacientky s amyopatickou JDM, B) patologicky nalez u pacientky s floridnou JDM (zvyseny signal
svalov, zvyseny signal podkozia, atrofia svalov) C) regresia patologickych zmien u rovnakej pacientky

po 1-roc¢nej liecbe

Obrdzok 4. Kapilaritida pri JOM. A) Periungudlne zacervenanie s prerastanim kutikuly, Gottronove
papuly na extenzorovych plochdch malych kibov prsta ruky. (B — E) Nalezy pri kapilaroskopii nechtovych
|6zok (pomocou videokapilaroskopu): B) fyziologicky nalez na kapildrach nechtového I67ka: jemné, husto
ulozené, nedilatované kapildry, C), D), E) patologické zmeny kapildr na nechtovom I6zku: C), D) porucha
usporiadania kapilar, dilatécia a zvineny priebeh kapildr aZ megakapilary, mikrohemoragie, znizena hus-
tota kapildr a avaskuldrne oblasti, E) vetvenie kapilar s vytvaranim ,krikovitych Struktar”.

Dalsie dievéa — gymnastka, bolo dva me-
siace sledované neurolégom pre progresivnu
svalovu slabost aj so zvySenymi svalovymi
enzymami. Nasledne sa objavili papuldzne
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eflorescencie nad interfalangealnymi kibmi,

laktami a kolenami, dieta bolo viackrat vysetrené
dermatolégmi a napokon s podozrenim na
systémové ochorenie odoslané na hospitalizaciu.

V tom case (Styri mesiace od zaciatku tazkost)
uz nebola schopna samostatnej chddze a mala
poruchu prehitania a rinoldliu.

Stvrtd pacientka nevykazovala vyraznu sva-
lovu slabost. Mala v3ak charakteristicky kozny na-
lez, ktory bol vyhodnoteny ako mozny subakut-
ny lupus erythematosus. Biopsia koZe nebola pre
stanovenie spravnej diagnézy prinosna. Dieta
bolo 8 mesiacov liecené topickymi kortikoidmi
sdobrym, i ked prechodnym klinickym efektom.
Absencia svalovej slabosti a Ciastocné terapeu-
tické Uspechy viedli k oneskorenej konzultacii
reumatoldga, ktory potvrdil diagnézu JDM.

10-ro¢né dievca bolo dva roky sledované
neurolégom pre progresivnu svalovu slabost.
Svalové enzymy neboli zvysené, elektromyo-
grafické vysetrenie nepreukdzalo myogénnu
|éziu a biopsia svalu nebola indikovana. Stav bol
sledovany ako kongenitalna, blizsie neurcena
svalova dystrofia. Sticasne sa pacientka dostala
do sledovania dermatoléga. Pre fotosenzitivny
exantém sa zvazovala porfyria, ktord sa nepotvr-
dila. Neskor pre vitiligo pacientka podstupila fo-
toterapiu. Vzhladom na pretrvavanie exantému,
progresiu svalovej slabosti s vyvojom kontraktur
bola odosland na reumatologické vysetrenie.
Napriek intenzivnej lie¢be (kortikoidy, meto-
trexat, hydroxychlorochin, vysokodavkované
imunoglobuliny, cyklosporin A) u pacientky pro-
greduje difizna dystroficka kalcindza a pravde-
podobne uz dochddza k rozvoju generalizovanej
lipoatrofie (pokles vahy bez iného vysvetlenia).

Najdlhsie trvalo stanovenie diagnézy JODM
u dietata s 9-ro¢nou anamnézou tazkosti. Kozny
nalez bol charakteristicky, ale pre absenciu klinic-
kych a laboratérnych zndmok myopatie, a teda
nesplnenie $tandardnych diagnostickych kritérif
nebola reumatolégom potvrdend diagnéza JDM
a nebola indikovand lie¢ba. I5lo 0 amyopaticku
formu JDM, ktord vyzaduje lie¢bu podobne ako
klasicka JDM.

Diskusia

Idiopatické zapalové myopatie patria k zried-
kavym ochoreniam detského veku s incidenciou
19 a 2,6 - 4,1 na jeden milién deti vo Velkej
Britanii, resp. USA (6, 7). Aj v podmienkach $pe-
cializovaného detského reumatologického pra-
coviska teda ide o ochorenie zriedkavé i medzi
ostatnymi reumatickymi ochoreniami detského
veku. Vyskyt 6 novozistenych pacientov s JDM
v priebehu necelych styroch rokov na praco-
visku, ktoré nepokryva celé Uzemie Slovenska,
je preto nezvycajny. Pric¢inou tejto vysokej inci-
dencie bolo oneskorené stanovenie diagnozy
u niektorych pacientov (8 mesiacov a 2 — 9 rokov



trvania ochorenia), u ktorych, ako sme opfsali,
bola cesta k diagnéze zlozita a zdihava.
V¢asné stanovenie diagndzy a nasledné
promptné zacatie imunosupresivnej lie¢by
Dlhodobd
agresivna imunosupresivna lie¢ba kortikoidmi

ma pritom zdsadny vyznam (1).

zasadne zlepsila prezivanie pacientov s JDM a je
zodpovednazadramaticky pokles mortality 233 %
v 60. rokoch na 2 — 3 % v sucasnosti (7, 8, 9).
Dlhodobé morbidita a vyskyt trvalych nasledkov
vyplyvajucich z komplikacif ochorenia a lie¢by su
viak nadalej vysoké (67 — 70 %) (7, 8). Ako faktory,
ktoré ovplyviuju dihodobu prognézu pacientov
s JDM, boli identifikované — vek manifestacie,
pohlavie, histologické charakteristiky myozitidy,
pritomnost niektorych autoprotildtok a gene-
tickych polymofizmov a rychlost dosiahnutia
inaktivity (1), teda faktory, ktoré nie je mozné
ovplyvnit. Najvacsi vplyv na dlhodobu progné-
zu vsak mali dva ovplyvnitelné faktory: v¢asné
stanovenie diagndzy a agresivita inicidlnej imu-
nosupresivnej liecby (9, 10).

Ak sa pokusime identifikovat, ktoré skutoc-
nosti mohli spésobit oneskorené stanovenie
diagndzy u troch z nasich pacientov, zistime,
Ze najskor islo o chybanie vyraznejsej svalovej
slabosti a absenciu typického laboratérneho
obrazu. Zjavna symetrickd proximélna (pleten-
cova) svalovad slabost sa vyskytuje v Uvode ocho-
renia u viac ako 90 % pacientov s JDM. Av3ak
jej najznamejdie prejavy, ako su myopaticka
chédza a Gowersov priznak (Splhanie), zdaleka
nie su pritomné u vsetkych pacientov. Méze
sa preto stat, ze svalova slabost sa prejavi az
pri zvysenych poziadavkach (udrzanie rdk nad
drovnou pliec, udrZzanie oboch néh sucasne
nad podloZkou, udrzanie polohy proti odporu,
zdvih hlavy z podloZky, posadenie bez pomoci
ruk) alebo v objektivnych validovanych svalo-
vych testoch (CMAS, MMT8). Dékazom toho, ze
svalové slabost nemusf byt vyraznd, je aj priklad
dietata, u ktorého si ani rodi¢ nevsimol jeho
neobratnost. Dlhodobo klinicky nevyrazné po-
stihnutie svalov sa méZze prejavit a7z jeho dlho-
dobymi nésledkami, ako su flekéné kontraktury
a svalova hypotrofia. Nesmie sa zabudat ani
na moznost postihnutia viscerdlneho svalstva
(rinoldlia, dysfagia, dysfénia), ktoré je spojené
s rizikom aspiracie. TUto mozZnost je potrebné
predvidat a aspiracii predchddzat do¢asnym
zavedenim nazogastrickej sondy. V neposled-
nom rade ani Upln& absencia prejavov myopatie
nevylucuje diagnézu JDM. Pacientka s najvac-
$im oneskorenim diagnozy je prikladom tzv.
amyopatickej formy JDM (dermatomyositis sine
myositis).

Napriek tomu, Ze JDM patri medzi zépalové
systémové ochorenia spojiva, aj nasa sklsenost
dokazuje, Ze humordlna aktivita pri nich ne-
byva zvysend. Laboratérne parametre, ktoré
odzrkadluju poskodenie svalu (svalové enzymy,
myoglobin), byvaju ¢asto, ale nie univerzalne
zvysené, a to ani vo floridnom $tadiu novo-
manifestovaného ochorenia. Sicasne je nutné
konstatovat, Ze ich hodnoty nemusia navzajom
spolahlivo korelovat. Plati preto, ze ani normalny
laboratérny nalez nevylucuje zapalové postih-
nutie svalu pri JDM.

U niektorych pacientov byva zvyseny von
Willebrandov faktor, ktory sa uvolfuje z posko-
deného endotelu. Ukazal sa ako pomerne citlivy
(66 %) indikdtor pritomnosti vaskulitidy. | ked
jeho korelécia s aktivitou ochorenia je spolahliva,
nema vacsi prinos ako monitoring aktivity svalo-
vych enzymov (11) a nevie predpovedat relaps
ochorenia. Dalej sa prejavi dysreguléacia imunit-
ného systému v podobe zvyseného zastUpenia
B-lymfocytov v periférnej krvi, ¢o sa vyuziva
u niektorych pacientov aj na monitorovanie
aktivity ochorenia.

Jedinym spolahlivym diagnostickym
priznakom su kozné prejavy, ktoré mézu
byt v rbznej miere vyjadrené, ale vyskytuju
sa u vsetkych pacientov s JDM. Najcastejsie
sU Gottronove papuly v charakteristickych
lokalizacidch symetricky nad extenzorovymi
plochami velkych (lakte, kolend) ale aj malych
(metakarpofalengealnych a distalnych a proxi-
malnych interfalangeélnych) kibov (obrazok 1).
Vo floridnom s$tadiu JDM su ruzovocervené
az fialkasté a pokryté drobnymi Supinami, pri
regresii aktivity ochorenia atrofuju, depigmen-
tuju a nadobudaju leskly az jazvovity vzhlad.
Podla vzhladu a lokalizacie ich je mozné
jednoducho rozpoznat, problémy viak méze
sposobit podobna lokalizacia a vzhlad so
psoriatickymi eflorescenciami. Pacienti s JDM
sU preto najma pri absencii vyraznej svalovej
slabosti ¢asto mylne a zdanlivo Ucinne liecenf
topickymi steroidmi pre psoridzu.

Heliotropny exantém je sice menej Casty
(60 % pacientov), ale Specificky priznak. Este
zriedkavejsi (46 % pacientov) je malarny ras,
ktory je identicky s motylovym exantémom pri
systémovom lupuse erythematosus. U viac ako
tretiny pacientov je uz pri manifestacii ocho-
renia mozné pozorovat klinicky zjavné prejavy
postihnutia kapildr (periungudlne zacervenanie,
teleangiektazie na o¢nych vieckach a sliznici al-
veolarnych vybezkov). Tieto su prejavom vasku-
litidy pri JDM a spolahlivo koreluju s aktivitou
ochorenia (12).

Pévodné prdce & kazuistiky

Tabulka 2. Diagnostické kritérid pre dermato-
myozitidu, t. ¢. pouzivané aj pre JDM (4)

1) symetrickd proximalna svalova slabost

2) kozné zmeny charakteristické pre DM

3) zvy$ené svalové enzymy (AST, CK, LD, aldoléza)
4) abnormaélna elektromyografia (myogénna Iézia)
5) svalova biopsia s ndlezom zépalu a nekrézy

DM, ak su splnené 4 z 5 kritérii. Senzitivita 45 %,
Specificita 90 %.

Kapilaroskopia nechtovych |6zok preto
predstavuje enormny prinos, kedze umoznuje
priamu vizualizaciu kapilar, a teda aj podstaty
ochorenia. Kapilaroskopické zmeny nechtové-
ho l67ka su sice nespecifické, ale zato pre JDM
typické a ich rozsah koreluje so zédvaZnostou
myopatie a aktivitou vaskulopatie pri JDM (12).
K typickym zmendm patri rozsirenie kapilar az
so vznikom tzv. megakapildr, ich nepravidelny
kluckovity priebeh az charakteru vytvarania
obrazu krikov ¢&i korun stromov (arborizacia),
zanikom, a teda nizsou hustotou kapildr (rare-
fikdcia) a drobnymi kapildrnymi hemoragiami
(obrdzok 4). Tieto zmeny na nechtovych l6Zkach
sa daju spolahlivo zobrazit videokapilaroskopom
—nakladnym zariadenim, ktorého dostupnost je
obmedzena. U deti s viak tieto zmeny viditelné
aj pri malom zvacseni pomocou dermatosko-
pu (13). Dermatoskop, ktory patri k zékladnému
vybaveniu kazdej dermatologickej ambulan-
cie, preto predstavuje vzacny nastroj, ktory pri
zobrazeni kapildr nechtovych 16zok poméha
spolahlivo odlf$it JDM od inych nozologickych
jednotiek, a to najma psoriazy.

Z uvedeného vyplyva, Ze diagnostické krité-
rid na dermatomyozitidu podla Petera a Bohana
(4) (tabulka 2) nesplnia vsetci pacienti s JDM.
Podla tychto kritérif preto maju zasadny vyznam
pomocné, zial, invazivne vysetrenia (elektro-
myografia, biopsia svalu) (14, 15). Tieto vsak
zatazuju pacienta a nemusia mat oc¢akavany
prinos, kedZe postihnutie svalov pri JDM nie je
vzdy homogénne a ich vysledok teda méze byt
falosne negativny. Detski reumatoldgovia preto
v sti¢asnosti uprednosthuju pri diagnostike JDM
pomocné vysetrenia, ktoré nie st sucastou tych-
to kritérii, ale patologické vysledky su pritomné
takmer u vsetkych pacientov s JDM. K tymto
patri kapilaroskospia nechtovych 16Zzok a MRI
svalov. Vyhodou je aj neinvazivny charakter
tychto metdd.

MRI svalov je ¢asto vyuZivand, dostupna,
neinvazivna a spolahlivd vysetrovacia meto-
da. Podla medzindrodného prieskumu sa MRI
v sUcasnosti uzndva ako Stvrté najprinosnej-
Sie diagnostické kritérium pre JDM hned po
néleze proximalnej svalovej slabosti, typickych
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koznych zmien a zvysenia svalovych enzymov
(16). Vacsina zmien v MRI obraze (zvyseny signal
svalu, svalova atrofia a tukova degeneracia) ne-
odligi iné typy svalového postihnutia (vratane
pre detsky vek vysokorelevantnych svalovych
dystrofif). Niektoré nalezy (perifascialny edém,
edém podkozia) su viak pre JDM typické (17)
(obrazok 3). Okrem toho méze zobrazenie sva-
lového postihnutia prispiet k zvyseniu vytaznosti
cielenej svalovej biopsie alebo elektromyogra-
fického vysetrenia (18).

Pacienti, u ktorych doslo k vyznamnému
oneskoreniu diagnézy, sa manifestovali ne-
kompletnym klinickym (absencia vyznamnej
svalovej slabosti) alebo netypickym labora-
térnym obrazom (absencia zvysenia svalo-
vych enzymov). Charakteristicky klinicky obraz
u dietata s myopatickym syndromom, typickym
koznym nélezom a zvysenim svalovych enzy-
mov nenechdva pochybnosti o diagnéze JDM
a umoznuje zdrzanlivy pristup k pomocnym,
najma invazivnym vySetreniam. Pacienti
s nekompletnou manifestaciou moézu profitovat
7o spravne indikovanych pomocnych vysetrent.
Z pohladu dermatoléga je dolezité, ze jednym
znich je aj vizualizécia kapilaritidy, ktord je moz-
né uskutocnit uz pri prvom klinickom vysetrenf
aj beznym dermatoskopom.

Nizky prah podozrenia na JDM je potrebné
mat najma u deti predskolského a mladsieho
skolského veku, ked sa JDM manifestuje asi
u 25 % pacientov. Prave v tejto vekovej ka-
tegdrii sa Castejsie vyskytuje nekompletny
klinicky obraz ochorenia (19), pricom vsak za
predpokladu v€asne stanovenej diagndzy nie
je dlhodoba progndza tychto pacientov horsia
(19, 20).
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Zaver

Sthrnne moézeme konstatovat, Ze nizka inci-
dencia a nekompletny klinicky obraz u niektorych
pacientov su najcastejsimi dévodmi na oneskorenie
stanovenia diagndzy JDM. V¢asné rozpoznanie JDM
aagresivna liecba sa ukézali ako jediné ovplyvnitelné
faktory, ktoré priaznivo vplyvaju na dihodobu pro-
gndzu pacienta. Kedze charakteristicky kozny ndlez
sa vyskytuje u vietkych pacientov, dermatolég méze
viac ako ktorykolvekiny odbornik zohrat rozhoduju-
cu Ulohu privysloveni podozrenia na toto ochorenie.
Pritom mdze vyuzit aj dermatoskop, ktory pomdze
odhalit charakteristické zmeny na kapildrach ne-
chtového I6zka a odlisit iné nozologické jednotky.
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