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Úvod

Polymyozitída (PM) a dermatomyozitída (DM) 
patria do skupiny imunogénnych (autoimunitne pod-
mienených) idiopatických myozitíd. Manifestujú sa 
ako samostatné formy, v kombinácii s inými autoimu-
nitnými ochoreniami alebo v kombinácii s malígnymi 
nádorovými ochoreniami (1, 2, 3, 4, 5, 6, 7). Skutočná 
incidencia PM a DM nie je známa, pre obe ochorenia 
sa odhaduje na 7/1 000 000/ročne (1, 4, 5). Včasné 
určenie správnej diagnózy PM a DM je veľmi dôležité, 
lebo predstavujú v dospelosti, ale aj u detí, najväčšiu 
skupinu získaných myopatií, ktoré sú potenciálne dobre 
liečiteľné. (1, 4, 5). Práve včasné stanovenie diagnózy 
PM a voľba adekvátneho, optimálneho terapeutického 
postupu sú rozhodujúcimi faktormi, ktoré ovplyvňujú 
prognózu pacientov s PM a DM. Pri neskorom určení 
diagnózy PM a DM a v dôsledku toho aj pri oneskore-
nej liečbe je nádej na úplné vyliečenie alebo podstatné 
zlepšenie klinického stavu (kortikoterapia, imunosupre-
sívne farmaká, intravenózny imunoglobulín, plazmafe-
réza) podstatne menšia ako v iniciálnych štádiách.

S pacientmi v iniciálnych fázach PM alebo DM 
sa obvykle ako prví stretávajú vo svojich ambulan-
ciách praktickí lekári, ktorí ich prostredníctvom ra-
jónnych neurológov, a niekedy aj priamo, odosielajú 
do Centra pre neuromuskulárne ochorenia, FNsP 
Bratislava – Ružinov. Cieľom práce je podať stručný 
prehľad súčasných poznatkov o patogenéze, klinic-
kej symptomatológii, diagnostike, liečbe a prognóze 
PM a DM. Súčasne však aj poukázať na nutnosť 
dlhodobej kortikoterapie a imunosupresívnej lieč-
by, u väčšiny pacientov s pravidelným sledovaním 
účinnosti liečby a monitorovaním jej nežiaducich 
vedľajších prejavov, čo si vyžaduje dispenzárnu 
starostlivosť zabezpečovanú v spolupráci neu-
rológa a praktického lekára.

Polymyozitída

Patogenéza

PM je autoimunitné ochorenie sprostredko-
vané celulárnou imunitou. Rozhodujúcu úlohu pri 

PM majú CD8+ cytotoxické T-lymfocyty, ktoré infil-
trujú svalové vlákna a spôsobujú ich nekrózu (1, 2, 3, 
4, 5, 6). Cieľový antigén tejto humorálnej autoimunit-
nej reakcie nie je známy. Rovnako nie je známy ani 
jej spúšťajúci mechanizmus.

Histopatologický nález

Pri PM sú dominujúcimi histologickými nálezmi 
(1, 3, 4, 5, 6) endomyziálne T-CD8+ lymfocytárne 
infiltráty okolo svalových vlákien a s inváziou do 
nich, variabilita veľkosti priemeru svalových vlákien, 
disperzné nekrotické a regenerujúce svalové vlákna, 
zmnoženie interstícia – endomýzia aj perimýzia.

Klinický obraz

Svalové príznaky
PM sa manifestuje po 20. roku života, čas-

tejšie postihuje ženy ako mužov (1, 2, 3, 4, 5, 6). 
Vznik PM v detskom veku je extrémne vzácny. PM 
sa manifestuje symetrickou slabosťou flexorov ši-
je a symetrickou slabosťou svalstva ramenného 
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a panvového pletenca. V dôsledku svalovej slabos-
ti pacienti nie sú schopní zdvihnúť horné končati-
ny nad hlavu, majú ťažkosti pri chôdzi, najmä po 
schodoch a do kopca, nedokážu vstať z podrepu. 
Distálne svaly sú len niekedy postihnuté, a vždy 
menej výrazne ako proximálne svaly. Vývoj sva-
lovej slabosti je pozvoľný, v trvaní niekoľkých týž-
dňov (subakútna forma) až mesiacov – (chronická 
forma). Akútna forma PM je zriedkavá. Myalgie sú 
relatívne časté, viac sú vyjadrené pri rýchlejšej 
progresii. Asi jedna tretina pacientov má dysfágiu, 
ktorá je dôsledkom postihnutia orofaryngeálneho 
a ezofageálneho svalstva. Šľachovo-okosticové 
reflexy možno vyvolať. Dotyková citlivosť a aj ostat-
né modality citlivosti sú intaktné. Svalstvo býva asi 
u polovice pacientov citlivé na pohmat. Hypotrofie/
atrofie svalov v prvých týždňoch (akútna, subakút-
na forma), mesiacoch (chronická forma) trvania 
PM nie sú prítomné.

Asociované mimosvalové príznaky (1, 6, 15, 16)
Srdcové: Kardiálne ochorenia sú pri PM zried-

kavé, môže ísť o perikarditídu, myokarditídu a kon-
gestívne kardiálne zlyhávanie. Pomerne často sa 
však vyskytujú EKG abnormality, vrátane kondukč-
ných porúch a arytmií.

Pľúcne: Intersticiálne pľúcne postihnutie (pľúc-
na fibróza) – sa vyskytuje asi u 10 % pacientov s PM. 
Jej symptómy (dyspnoe, neproduktívny kašeľ) môžu 
predchádzať manifestáciu svalovej slabosti.

PM združená s iným autoimunitným 

ochorením alebo kolagenózou

Zisťuje sa asi u 10 % pacientov (1, 6, 7, 15). 
Najčastejšie asociované autoimunitné ochorenia 
s PM sú autoimunitná tyreoiditída, psoriáza a my-
asténia gravis. PM sa niekedy vyskytuje v asociácii 
s kolagenózami – reumatoidná artritída, skleroder-
mia, Sjögrenov syndróm, systémový lupus eryte-
matosus.

PM a malígne nádorové ochorenia

Paraneoplastická PM sa vyskytuje pri malígnych 
tymómoch (6, 7). Po myasténii gravis predstavuje 
PM druhé najčastejšie paraneoplastické autoimu-
nitné neurologické ochorenie, ktoré sa manifestuje 
v asociácii s tymómami predného mediastína.

Laboratórne nálezy

Zvýšená hladina sérovej kreatinkinázy (CK) 
– býva pri PM i DM 5 až 50-násobne zvýšená (3, 5, 
6). Nekróza svalových vlákien vedie v sére k zvý-
šeniu kreatínkinázy, aldolázy, myoglobínu, laktát-
dehydrogenázy, aspartátaminotrasferázy (AST) 
a alanínaminotransferázy (ALT). Sérová CK (izoen-
zým MM) je najcitlivejší a špecifický marker svalo-

vého poškodenia (1, 3, 4, 5, 6, 9). CK sa nachádza 
voľne v sarkoplazme svalového vlákna a má nízku 
molekulovú váhu. Preto už pri ľahkom zápalovom 
poškodení svalových vlákien dochádza k vzostu-
pu CK v sére. Hladina sérovej CK nekoreluje so 
stupňom svalovej slabosti. So vzostupom sérovej 
CK dochádza v sére aj k vzostupu AST a ALT, čo 
môže viesť a v praxi u viacerých pacientov aj vie-
dlo, k mylnému podozreniu na ochorenie pečene. 
Diagnosticky je významné, že pri PM a DM je he-
patálne špecifický enzým GMT normálny; v norme 
je aj hladina bilirubínu.

Myositis-špecifické autoprotilátky (myosi-
tis-specific antibodies, MSA) sú asociované so 
špecifickým HLA haplotypom, každý pacient mô-
že mať len jeden typ MSA (4, 5, 6). K MSA patria 
cytoplazmatické protilátky proti translačným proteí-
nom (napr. rôzne tRNA syntetázy) a protilátky proti 
Mi-2 a Mas antigénom (1, 5, 6). Z antisyntetáz sa 
najčastejšie vyskytujú anti-Jo-1 protilátky, ktoré sú 
asociované s pľúcnou fibrózou a artritídou a bývajú 
prítomné u 15 % pacientov s idiopatickými myozi-
tídami.

Elektromyografia: zvýšená inzerčná a spon-
tánna aktivita s fibrilačnými potenciálmi, pozitívne 
ostré vlny, a niekedy pseudomyotonické výboje 
a komplexné repetitívne výboje; akčné potenciály 
motorických jednotiek krátkeho trvania, nízkej am-
plitúdy a polyfázického charakteru; rýchly nábor 
akčných potenciálov motorických jednotiek pri vo-
luntárnej kontrakcii.

Magnetická rezonancia zisťuje signálové ab-
normity v postihnutých svaloch v dôsledku zápalu, 
edému, atrofie svalov alebo v dôsledku väzivovej 
prestavby (1, 3, 5, 6).

Diagnostika PM

Medzinárodne sú akceptované pre určenie diag-
nózy PM kritériá podľa Bohana a Petera (8):
• klinické kritériá (pozri kapitola Klinický obraz 

– svalové príznaky);
• zvýšená aktivita sérovej kreatínkinázy;
• EMG nález;
• svalová biopsia – histopatologický nález.

Diagnóza PM je definitívna pri splnení všetkých 
4 diagnostických kritérií. Pri splnení 3 diagnos-
tických kritérií je diagnóza PM pravdepodobná. 
Obvykle ide o pacientov, ktorí spĺňajú klinické, 
biochemické (CK) a elektromyografické kritériá 
diag nózy PM, ale v histopatologickom obraze chý-
ba zápalový infiltrát. Najčastejšou príčinou, prečo 
sa nezachytí zápalový nález v bioptickej vzorke, je 
fokálna disperznosť myozitického procesu (1, 5, 6, 
8). Pri nízkej incidencii PM a DM je potrebné, aby 
sa ich zložitej problematike diagnostiky a liečby ve-
novali špecializované centrá.

Liečba PM

Kortikoidy
Prednizón – je liekom voľby pre všetky formy 

PM (1, 2, 3, 4, 5, 6, 14). Iniciálna terapeutická dávka 
je 1 – 1,5 mg/kg telesnej hmotnosti denne. Vysoké 
dávky prednizónu významne zlepšujú svalovú si-
lu a svalové funkcie. So zlepšovaním svalovej sily 
dochádza u pacientov s DM k postupnému poklesu 
hladiny sérovej CK (1, 4, 5, 6, 14). Pokles sérovej CK 
môže predchádzať zlepšovaniu svalovej sily (4, 6). Ku 
klinickému zlepšeniu môže dôjsť už v prvom mesiaci 
liečby, ale u viacerých pacientov dochádza k zlep-
šeniu až po 3 – 6 mesiacoch liečby prednizónom. 
Preto pri nutnosti viacmesačného podávania vyso-
kých dávok prednizónu je potrebné prejsť na režim 
alternujúcich jednorazových dávok prednizónu (4, 5, 
6, 14). Táto schéma podávania prednizónu zabez-
pečuje jeho optimálny terapeutický efekt pri nízkom 
riziku vedľajších prejavov. Doba podávania predni-
zónu na zabezpečenie trvalého liečebného efektu 
je individuálne rôzne dlhá. Základnou podmienkou 
pre postupné znižovanie prednizónu je na prvom 
mieste stálosť optimálneho klinického zlepšenia PM 
a potom stálosť hladiny CK v sére (1, 4, 5, 6, 14). 
Pre hodnotenie efektu liečby je veľmi dôležité testo-
vanie svalovej sily – svalový test (3, 5). Najčastejšie 
príčiny zlyhania kortikoterapie, pri DM a PM sú (3, 5, 
6): nedostatočná úvodná dávka prednizónu, nedo-
statočné trvanie kortikoterapie predčasný začiatok 
znižovania dávky prednizónu, rýchla redukcia dávok 
prednizónu.

Vedľajšie prejavy kortikoterapie. Najčastej-
šími prejavmi kortikoterapie sú cushingoidná facies 
a nadváha, ktoré pri znižovaní a najmä po vysadení 
prednizónu ustúpia. Z ostatných prejavov sa vysky-
tujú steroidný diabetes, akcelerácia katarakty, glau-
kóm, osteoporóza (1, 3, 5, 6, 14). Pre riziko vedľajších 
prejavov pri dlhodobej kortikoterapie je vhodná strava 
s nízkym obsahom sodíka a glycidov, vyšším prísu-
nom bielkovín. Profylakticky sa podávajú antacidá, 
blokátory H2 receptorov alebo inhibítory protónovej 
pumpy, preparáty kalcia a vitamín D, podľa potreby 
sa substituuje draslík. Pri dlhodobom užívaní pred-
nizónu sa môže, našťastie len zriedkavo, vyskytnúť 
steroidná myopatia.

Imunosupresívne preparáty
Azatioprín (Imuran) je najčastejšie po-

užívaný v liečbe PM aj DM (1, 3, 4, 5, 6). 
Imunosupresívny účinok azatioprínu je dôsledkom 
jeho interferencie s metabolizmom nukleových 
kyselín počas proliferácie T- buniek po antigénnej 
stimulácii. Výsledkom je imunosupresia humorál-
nych aj celulárne sprostredkovaných imunitných 
reakcií. Azatioprín je indikovaný v dávke 2 – 4 mg/
kg telesnej hmotnosti denne, v kombinácii s pred-
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nizónom 1,5 mg/kg telesnej váhy denne, a to hneď 
od začiatku liečby, ak ide akútne formy PM alebo 
o PM asociovanú s iným autoimunitným ochorením, 
kolagenózou, pľúcnou fibrózou. Počas liečby pred-
nizónom sa azatioprín ordinuje v dávke 1 – 2 mg/kg 
telesnej hmotnosti u foriem PM, ktoré sú refraktérne 
na liečbu prednizónom (ak pri liečbe prednizónom 
nenastane do 3 mesiacov klinické zlepšenie stavu), 
a vtedy, keď pri znižovaní udržovacích dávok pred-
nizónu dôjde k exacerbácii PM.

Azatioprín samotný v dávke 2 – 4 mg/kg telesnej 
váhy denne sa indikuje u pacientov s PM, ktorí majú 
závažné kontraindikácie k liečbe prednizónom alebo 
závažné vedľajšie prejavy kortikoterapie. V tejto indi-
kácii je určitou nevýhodou azatioprínu jeho neskorý 
terapeutický nástup, ktorý sa môže prejaviť až po 
3 – 6 mesiacoch liečby (1, 3). U týchto pacientov je 
obvykle potrebné kombinovať samotnú liečbu azatio-
prínom s intravenóznym podávaním imunoglobulínu 
alebo s plazmaferézou (1, 3, 11).

Pri súčasnom podávaní azatioprínu s pred-
nizónom ide o efektívne kombinovanie ich imuno-
supresívnych účinkov (1, 3, 6). Prednizón umožňuje 
rýchly nástup terapeutického efektu a azatioprín je 
výhodný u tých pacientov s PM (alebo DM), ktorí vy-
žadujú dlhodobú alebo trvalú udržovaciu imunosup-
resívnu liečbu. Azatioprín má totiž aj pri dlhodobom 
podávaní oveľa nižší výskyt vedľajších príznakov 
(leukopénia, trombocytopénia, hepatotoxicita, intra-
hepatálna cholestáza) ako prednizón. Udržovacia 
imunosupresívna dávka azatioprínu je 1 – 2 mg/kg 
telesnej hmotnosti a pacientami je aj dlhé roky veľmi 
dobre tolerovaná. Mutagénny účinok azatioprínu je 
pri dlhoročnej liečbe zanedbateľný a nie je spojený 
s vyšším výskytom malígnych ochorení.

PM býva len zriedkavo refraktérna na kombino-
vanú imunosupresívnu liečbu prednizónom a azatio-
prínom. U týchto pacientov býva účinný intravenózny 
imunoglobulín (1, 3, 4, 6).

Cyclofosfamid (Endoxan). Má dobré imunosu-
presívne účinky, ale pomerne časté a závažné ne-
žiaduce účinky (hemoragická cystitída, alopécia, útlm 
kostnej drene, teratogénny a mutagénny účinok).

Metotrexát je často používaný reumatológmi 
v liečbe DM aj PM, indikuje sa aj u pľúcnej fibrózy 
(2). Podáva sa aj intravenózne. Neboli s ním však 
realizované kontrolované štúdie.

Cyklosporín v kombinácii s prednizónom má 
dobrý terapeutický efekt, má však nežiaduce vedľaj-
šie prejavy (1, 4, 5, 6).

Mykofenolát mofetil (CellCept) sa javí ako 
perspektívny liek, zatiaľ sú s ním malé skúsenosti 
(1, 3).

Plazmaferéza je pri PM neúčinná (1, 4, 5, 14).
Intravenózny imunoglobulín (IVIg). V niekoľ-

kých randomizovaných, placebom kontrolovaných 

štúdiách bol dokázaný priaznivý terapeutický efekt 
IVIg na formy PM refraktérne na kombinovanú imu-
nosupresívnu liečbu (1, 4, 5, 6, 14). U týchto pacien-
tov je vždy nutná dlhodobá, resp. trvalá udržovacia 
imunosupresívna liečba.

Prognóza PM

Pred érou kortikoterapie, imunosupresívnej 
liečby a IVIG dosahovala úmrtnosť pacientov s PM 
30 – 40 %. V súčasnosti majú pacienti s PM pri včas-
nom určení správnej diagnózy a optimálnom terapeu-
tickom postupne veľmi priaznivú prognózu. S horšou 
prognózou PM, ale aj DM, sú spojené vysoký vek, 
pridružená pľúcna fibróza alebo pridružené kardiál-
ne ochorenie, neskoré určenie správnej diagnózy 
a najmä neadekvátna liečba, napr. nedostatočná 
kortikoterapia, imunosupresia, rýchle vysadzovanie 
prednizónu, azatioprínu; atď. (1, 4, 5, 14).

Dermatomyozitída

Patogenéza

Dermatomyozitída je autoimunitné ocho-
renie sprostredkované humorálnou imunitou 
(1, 2, 3, 4, 5, 6). Autoimunitné humorálne me-
chanizmy sú pri DM namierené proti endotelu 
endomyziálnych kapilár, niekedy aj proti endote-
lu iných drobných ciev, a v konečnom dôsledku 
spôsobujú mikroangiopatiu. Protilátky aktivujú 
komplementový systém, vedú k depozitám imu-
nokomplexov v kapilárach a drobných cievach, 
resp. spôsobujú okluzívnu kapilaritídu, vaskulití-
du (1, 4, 5, 17). Autoimunitný proces spôsobuje 
edém endoteliálnych buniek, kapilárnu trombózu 
a nekrózu. V dôsledku hypoperfúzie a ischémie 
dochádza k perifascikulárnej atrofii svalových vlá-
kien, príležitostne až k mikroinfartom svalových 
vlákien. V patogenéze sa uplatňujú B-lymfocyty, 
plazmatické bunky a CD4+ bunky. Neskôr do oko-
lia postihnutých svalových vlákien prestupujú aj 
makrofágy. Cieľový antigén tejto humorálnej auto-
imunitnej reakcie nie je známy.

Histopatologický nález

Pre DM je typická multifokálnosť patologického 
procesu, pričom frekvencia a závažnosť histopatolo-
gických abnormít je vo svalových vzorkách značne 
variabilná (1, 3, 4, 5, 6).

Klinický obraz

Svalové príznaky
DM sa môže manifestovať v ktoromkoľvek ve-

ku života, má však 2 vekové vrcholy výskytu (1, 4, 
5, 17). Na rozdiel od PM, ktorá sa vyskytuje u detí 
extrémne vzácne, má DM prvý vrchol svojho vý-
skytu vo veku 5 až 15 rokov – juvenilná forma DM. 

Druhý vrchol výskytu DM je vo veku od 45 do 65 
rokov – adultná forma DM. DM postihuje častejšie 
ženy ako mužov.

DM sa, podobne ako PM, manifestuje syme-
trickou slabosťou flexorov šije, symetrickou sla-
bosťou pektorálneho svalstva, svalov ramenného 
a panvového pletenca (1, 2, 3, 5, 6). Tieto svaly 
sú postihnuté ako prvé a v najväčšej intenzite. 
Pacienti sa sťažujú na neschopnosť zdvihnúť ruky 
nad hlavu, majú ťažkosti alebo nedokážu vstať zo 
sedu a chodiť po schodoch. Distálne svaly končatín 
sú postihnuté zriedkavo a vždy menej výrazne ako 
proximálne svaly. Vývoj svalovej slabosti je najčas-
tejšie subakútny, niekedy akútny alebo chronický 
(3, 4, 5, 17). Myalgie sú relatívne časté, viac sú 
vyjadrené pri rýchlejšej progresii DM. Hyperakútna 
fulminantná rhabdomyolytická forma predstavuje 
najzávažnejšiu formu DM, jej výskyt je našťastie 
vzácny. Dochádza pri nej k rozsiahlej nekróze sva-
lových vlákien, k výraznej myoglobínémii. Klinický 
stav sa môže komplikovať myoglobínúriou, pacient 
je vitálne ohrozený rizikom akútneho renálneho zly-
hania a metabolickým rozvratom.

Jedna tretina pacientov s DM má dysfágiu, ktorá 
je dôsledkom postihnutia orofaryngeálneho a ezo-
fageálneho svalstva (1, 3, 4, 5, 17). Pri jeho výraz-
nejšom postihnutí sú pacienti ohrození možnosťou 
vzniku respiračnej pneumónie. Mimické, žuvacie 
svalstvo a svaly jazyka bývajú postihnuté len výni-
močne.

Objektívny neurologický nález (17): šľachovo-
okosticové reflexy možno vyvolať, všetky modality 
citlivosti sú intaktné, svalstvo býva asi u polovice 
pacientov citlivé na pohmat, trofické zmeny svalov 
v prvých týždňoch a mesiacoch trvania DM nie sú 
prítomné.

Kožné príznaky
DM je obvykle sprevádzaná charakteristickým 

kožným exantémom, ktorý sprevádza alebo pred-
chádza vznik svalových príznakov (1, 2, 3, 5, 17, 18). 
Typické kožné zmeny, ktoré uľahčujú diagnostiku 
DM, sú heliotropný exantém (purpurové sfarbenie 
očných viečok, často združené s periorbitálnym edé-
mom) a Gottronove papuly (vyvýšené papulárne, 
erytematózne, šupinovité lézie nad členkami). Z ďal-
ších kožných prejavov sa môžu vyskytovať: príznak 
V (plochý, na slnko citlivý erytém na tvári, šiji a pred-
nej stene hrudníka v tvare V), šálový príznak (plo-
chý erytém na ramenách a hornej časti chrbta), prí-
znak puzdra na pištoľ (plochý erytém na bedrách), 
Gottronov príznak (plochý erytém nad extenzormi 
v oblasti lakťov, kolien a členkov).

Niektorí pacienti s DM majú v lôžkach nechtov 
dilatované kapilárne kľučky, ktoré sú niekedy trom-
botizované alebo spojené s hemoragiami (4, 17).
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Kalcinóza podkožia a kože sa vyskytuje sa 
u 30 – 70 % detí s juvenilnou DM, u dospelých je 
výnimočná (4, 5, 17). Kalcinóza vzniká na miestach 
vystavených tlaku – lakte, kolená, členky. Kalcifikáty 
môžu spôsobovať závažné deformity. Exulcerované 
kalcifikáty sa môžu ľahko infikovať. Na obrázkoch 3 
a 4 sú charakteristické kožné zmeny pri DM.

Klasifikácia dermatomyozitíd podľa charak-
teru manifestácie svalových a kožných prízna-
kov (17, 18): klasická DM – s typickými, vyššie 
uvedenými svalovými a kožnými príznakmi; DM sine 
myo sitis – hypomyopatická DM, amyopatická DM; 
DM sine dermatitis – kožné postihnutie je minimál-
ne alebo subklinické, manifestná je len myozitída. 
V týchto prípadoch ochorenie imponuje ako polymy-
ozitída, ide však o DM, čo potvrdí typický histopato-
logický nález (5, 17, 18).

Hypomyopatická DM – prítomnosť kožných 
DM zmien v trvaní 6 mesiacov a dlhšie u jedincov, 
ktorí nemajú žiadne príznaky svalovej slabosti, ale 
pri paraklinických laboratórnych vyšetreniach majú 
určité prejavy svalového postihnutia, resp. zápalu 
(sérová kreatínkináza, elektromyogram, svalová 
biop sia, magnetická rezonancia) (18).

Amyopatická DM – prítomnosť kožných DM 
zmien v trvaní 6 mesiacov a dlhšie u pacientov, ktorí 
nemajú žiadne príznaky svalovej slabosti, majú nor-
málnu hladinu sérovej kreatinkinázy a nemajú prí-
tomné ani laboratórne príznaky myozitídy (17, 18).

Asi u 10 % pacientov s hypo- alebo amyopatic-
kou DM dôjde niekoľko mesiacov až rokov po vzniku 
kožných príznakov aj ku klinickým prejavom myozi-
tídy (18). U ďalších 10 % pacientov do 6 mesiacov 
od vzniku kožných zmien dochádza k manifestácii 
potenciálne fatálnej pľúcnej fibrózy (interstitial lung 
disease) bez akýchkoľvek príznakov myozitického 
postihnutia (18). Pre tento subfenotyp DM Gerami 
a spol. (2006) navrhli termín „pre-myopatická der-
matomyozitída“ a zdôraznili nutnosť jej včasnej 
diagnostiky a energického, život zachraňujúceho 
terapeutického manažmentu (18).

Asociované mimosvalové príznaky
Srdcové (1,4, 5, 17): zriedkavo môže ísť o pe-

rikarditídu, myokarditídu a kongestívne kardiálne 
zlyhávanie. Pomerne často sa vyskytujú EKG ab-
normality, vrátane kondukčných porúch a arytmií, 
komorové a septálne kinetické abnormity.

Pľúcne (1, 4, 5, 17): Pľúcna fibróza (intersti-
ciálne pľúcne postihnutie) sa vyskytuje asi u 10 % 
pacientov s adultnou DM, môže sa vyskytovať aj 
u juvenilnej formy DM. Symptómy pľúcnej fibrózy 
(dyspnoe, neproduktívny kašeľ) sa môžu vyvíjať po-
stupne alebo vzniknúť náhle a často predchádzajú 
manifestáciu svalovej slabosti – pozri pre-myopa-
tická dermatomyozitída (18). Klinický obraz pľúcnej 

fibrózy je pri DM podstatne závažnejší ako pri po-
lymyozitíde. Asi 50 % pacientov s pľúcnou fibrózou 
a DM má pozitívne protilátky proti histidyl transfer 
RNA syntetáze, tzv. anti-Jo-1 (5, 17).

Gastrointestinálne (1, 3, 5, 17): Zápal priečne 
pruhovaného svalstva a hladkého svalstva pažerá-
ka a hltanu môže viesť k dysfágii a oneskorenému 
vyprázdňovaniu žalúdka. Vaskulitídy, okluzívne vas-
kulopatie tráviaceho traktu sa vyskytujú sa hlavne 
u juvenilnej formy DM a môžu spôsobovať slizničné 
lézie, perforácie a život ohrozujúce krvácania.

Kĺbové (1, 3, 5, 17): Artralgie s alebo bez sú-
časnej artritídy sú častým prejavom DM. Artritída je 
typicky symetrická a postihuje veľké aj malé kĺby. 
U juvenilnej DM, menej často u adultnej DM, dochá-
dza k úľave artralgií a myalgií, ak sú končatiny flek-
tované. U detí to vedie k vývoju flekčných kontraktúr 
nad veľkými kĺbmi. Kontraktúra spôsobujúca plan-
tárnu flexiu v členku spôsobuje chôdzu po špičkách 
a patrí k pomerne včasným príznakom DM u detí.

Nekrotizujúca vaskulopatia (1, 4, 5, 17): Okrem 
zmien na svaloch, koži a tráviacom trakte môže spô-
sobovať postihnutie očí (sietnica, spojivka), obličiek 
a pľúc.

Obličky (1, 4, 5, 17): Môžu byť poškodené oklu-
zívnou nekrotizujúcou vaskulitídou alebo masívnou 
nekrózou svalového tkaniva pri akútnych a fulmi-
nantných formách DM. V týchto prípadoch vedie 
excesívna myoglobínémia k myoglobínúrii a akútnej 
renálnej tubulárnej nekróze. Pacienti sú v tomto sta-
ve ohrození na živote akútnym obličkovým zlyhaním 
a metabolickým rozvratom.

DM združená s iným autoimunitným 

ochorením alebo kolagenózou

Zisťuje sa asi u 10 % pacientov (1, 4, 5, 17). 
Najčastejšie sú asociované autoimunitná tyreoidi-
tída, psoriáza a reumatoidná artritída. Zriedka sa 
DM môže vyskytnúť v kombinácii so sklerodermiou 
a systémovým lupus erytematosus. Myozitídy boli 
popísané aj v asociácii so zmiešanou (overlap) ko-
lagenózou. Táto má klinické prejavy sklerodermie, 
SLE, reumatoidnej artritídy a súčasnej DM, len vzác-
ne ide o PM (4, 5, 17).

DM a malígne nádorové ochorenia

Vo veku nad 40 rokov sa zistil zvýšený výskyt 
malígneho nádorového ochorenia v rozpätí od 6 % 
do 45 % (3, 4, 5, 17, 19). Deti s juvenilnou DM nemajú 
vyšší výskyt malignít. Pri DM ide najčastejšie o kar-
cinómy ovárií, pľúc, čriev, pankreasu a non-Hodgki-
nov lymfóm. Vo väčšine prípadov sa malígne nádory 
manifestujú v priebehu prvých dvoch rokoch po 
vzniku DM. U žien s DM sú potrebné pravidelné vy-
šetrenia prsníkov a malej panvy, u mužov vyšetrenia 
testes a prostaty. Rovnako sú indikované pravidelné 

kontroly hrudníka a brušnej dutiny počítačovou to-
mografiou, a tiež kolonoskopie.

Laboratórne nálezy

Zvýšená hladina sérovej kreatínkinázy (CK), 
a ďalších svalových enzýmov: pozri PM.

Myositis-špecifické autoprotilátky (myositis-
specific autoantibodies – MSA): pozri PM.

Elektromyografia: zisťujú sa podobné nálezy 
ako pri PM.

Magnetická rezonancia: na základe priečnych 
rezov šijových, trupových a končatinových svalov 
môže poskytnúť informáciu o charaktere svalového 
postihnutia (5, 17). MR zisťuje v postihnutých sva-
loch abnormálne signálové zmeny v dôsledku zápa-
lu, edému alebo v dôsledku väzivovej prestavby.

Diagnostika

Bohan a Peter v r. 1975 vypracovali diagnostické 
kritériá aj pre dermatomyozitídu (8):
• klinické kritériá, svalové príznaky (symetrická 

slabosť proximálneho svalstva, atď., postupný 
vývoj v trvaní týždňov až mesiacov), kožné prí-
znaky (heliotropný exantém, periorbitálny edém, 
Gottronove papuly, atď.);

• zvýšená aktivita sérovej kreatínkinázy;
• EMG nálezy;
• svalová biopsia (perifascikulárna atrofia sva-

lových vlákien, okluzívny zápal kapilár a drob-
ných ciev, redukcia hustoty kapilár, infiltráty B- 
a CD4+ lymfocytov).
Diagnóza DM je definitívna pri splnení všetkých 4 

diagnostických kritérií. Diagnóza DM je definitívna aj 
pri splnení 3 diagnostických kritérií, a ak sú prítomné 
kožné nálezy. Ak sú prítomné dve diagnostické krité-
ria a kožné nálezy, je diagnóza DM pravdepodobná. 
Obvykle ide o pacientov, ktorí spĺňajú klinické a labo-
ratórne alebo elektromyografické kritéria diagnózy 
DM, ale v histopatologickom obraze chýbajú príznaky 
zápalu. Najčastejšou príčinou prečo sa nezachytí zá-
palový nález v bioptickej vzorke, je fokálna disperznosť 
myozitického procesu (8, 9, 10, 13, 17).

Liečba

Hoci v posledných rokoch sa dosiahli význam-
né pokroky v objasňovaní idiopatických myozitíd, 
ich liečba zostáva prevažne empirická, neselektív-
na – postihujúca veľa častí imunitného systému a aj 
iných orgánov, čo sa prejavuje viacerými nežiadúci-
mi účinkami (1, 3, 4, 5, 17). Hlavným cieľom liečby 
je zlepšovanie svalovej sily, čo možno počas liečby 
najlepšie dokumentovať svalovým testom (5, 17).

Kortikoidy
Prednizón – je liekom voľby pre všetky 

formy DM. Pre okluzívnu kapilaritídu/vaskulitídu 

KONZÍLIUM
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je optimálne u všetkých foriem DM začať liečbu 
s intravenóznym podávaním metylprednizolónu 
v bolusoch 0,5 g denne po dobu 5 dní, alebo 1 g 
denne po dobu 3 dní (1, 3, 5, 17). Vzápätí sa po-
dáva prednizón per orálne v iniciálnej terapeutickej 
dávke 1,5 mg/kg telesnej hmotnosti denne. U detí 
s juvenilnou DM sa odporúčajú vyššie dávky 1,5 – 
2 mg/kg telesnej hmotnosti denne (5, 17). Vysoké 
dávky prednizónu významne zlepšujú svalovú silu 
a svalové funkcie, upravujú kožné nálezy a redukujú 
morbiditu. So zlepšovaním svalovej sily dochádza 
u pacientov s DM k postupnému poklesu hladiny 
sérovej CK (5, 17). Ku klinickému zlepšeniu môže 
dôjsť už v prvom mesiaci liečby, ale u viacerých 
pacientov dochádza k zlepšeniu až po 2 – 6 me-
siacoch liečby prednizónom. Preto je pri nutnosti 
viacmesačného podávania vysokých dávok predni-
zónu potrebné prejsť na režim alternujúcich jedno-
razových dávok prednizónu (17). Doba podávania 
prednizónu na zabezpečenie trvalého liečebného 
efektu je individuálne rôzne dlhá. Základnou pod-
mienkou pre postupné znižovanie prednizónu je na 
prvom mieste stálosť optimálneho klinického zlep-
šenia DM a stálosť hladiny CK v sére. Pre hodno-
tenie efektu liečby je veľmi dôležité testovanie sva-
lovej sily diagnostických svalový test. Najčastejšie 
príčiny zlyhania kortikoterapie pri DM sú rovnaké 
ako pri PM. Vedľajšie prejavy kortikoterapie sú pri 
DM rovnaké ako pri PM, rovnaké sú aj profylaktické 
opatrenia (antacidá, blokátory H2 receptorov alebo 
inhibítory protónovej pumpy, preparáty kalcia a vi-
tamín D, substitúcia draslíka).

Imunosupresívne preparáty
Azatioprín (Imuran) je indikovaný v dávke 2 – 4 

mg/kg telesnej hmotnosti denne v kombinácii s pred-
nizónom 1,5 mg/kg telesnej váhy denne, a to hneď 
od začiatku liečby, ak ide o akútne formy DM, a ak 
je DM asociovaná s iným autoimunitným ochorením, 
kolagenózou, pľúcnou fibrózou.

Počas liečby prednizónom sa azatioprín v dávke 
1 – 2 mg/kg telesnej hmotnosti ordinuje u foriem DM 
refraktérnych na liečbu prednizónom (ak pri liečbe 
prednizónom nenastane do 3 mesiacov klinické 
zlepšenie stavu) a vtedy, ak pri znižovaní udržova-
cích dávok prednizónu dôjde k exacerbácii DM

Azatioprín samotný v dávke 2 – 4 mg/kg telesnej 
váhy denne sa indikuje u pacientov s DM, ktorí majú 
závažné kontraindikácie k liečbe prednizónom alebo 
závažné vedľajšie prejavy kortikoterapie. Určitou ne-
výhodou azatioprínu je neskorý terapeutický nástup, 
ktorý sa môže prejaviť až po 3 – 6 mesiacoch liečby 
(1, 3). U týchto pacientov je obvykle potrebné kombi-
novať samotnú liečbu azatioprínom s intravenóznym 
podávaním imunoglobulínu alebo s plazmaferézou 
(1, 5, 15, 16, 17).

Pri súčasnom podávaní azatioprínu s predni-
zónom ide o efektívne kombinovanie ich imunosu-
presívnych účinkov (1, 4, 5, 17). Prednizón umožňuje 
rýchly nástup terapeutického efektu a azatioprín je 
výhodný u tých pacientov s DM (alebo PM), ktorí vy-
žadujú dlhodobú alebo trvalú udržovaciu imunosu-
presívnu liečbu. DM býva len zriedkavo refraktérna 
na kombinovanú imunosupresívnu liečbu prednizó-
nom a azatioprínom. U týchto pacientov býva účinný 
intravenózny imunoglobulín (1, 4, 5, 16, 17).

Pre cyclofosfamid, metotrexát, cyklosporín, 
mykofenolát mofetil platia rovnaké charakteristiky 
ako pri liečbe PM.

Plazmaferéza. Na rozdiel od PM je plazmafe-
réza pri DM účinná a môže byť prospešná najmä 
u refraktérnych foriem DM na kombinovanú imuno-
supresívnu liečbu (15, 17).

Intravenózny imunoglobulín (IVIg) má doká-
zateľne (randomizované kontrolované štúdie s pla-
cebom) priaznivý terapeutický efekt na formy DM, 
ktoré sú refraktérne na kombinovanú imunosupre-
sívnu liečbu (5, 16).

Rituximab je monoklónová protilátka proti po-
vrchovému znaku CD 20 T-lymfocytov a môže byť 
účinná v liečbe DM aj PM. Kazuisticky sú popísané 
zlepšenia pri liečbe rituximabom u pacientov s ťaž-
kými formami DM, ktoré boli rezistentné na klasickú 
imunosupresívnu liečbu (20).

Podporná liečba
Rehabilitácia, cvičenie. Telesné cvičenia proti 

odporu majú dokázateľne priaznivý efekt na svalové 
funkcie u pacientov s rôznymi neuromuskulárnymi 
ochoreniami. Pri idiopatických myozitídach (DM, 
PM, aj IBM) sa aktívne rezistívne cvičenia považovali 
za potenciálne škodlivé. Výsledky niekoľkých štúdií 
poukazujú, že pacienti so stabilizovanou formou DM, 
PM aj IBM z programu pravidelného rehabilitačného 
cvičenia profitujú (17).

Liečba subkutánnych kalcifikácií u juvenil-
nej DM. Farmakologicky sa v liečbe kalcifikátov 
používajú antagonisti kalcia, niekedy je ich nutné 
ošetrovať chirurgicky (4, 5, 17).

Ochrana pred slnečným žiarením. Kožné 
zmeny sú pri DM, najmä u juvenilnej formy, senzitív-
ne na slnečné svetlo, pred ktorým sa pacienti musia 
chrániť (4, 5, 17, 18).

Prognóza

Pred érou kortikoterapie, imunosupresívnej liečby 
a IVIg dosahovala úmrtnosť pacientov s DM 30 – 40 %. 
V súčasnosti majú pacienti s DM pri včasnom určení 
správnej diagnózy a voľbe optimálneho terapeutického 
postupu veľmi priaznivú prognózu. Výnimku tvoria len 
pacienti s paraneoplastickými formami DM. V týchto 
prípadoch prognóza quo ad vitam závisí od liečiteľnos-

ti nádorového ochorenia, pričom vlastná DM reaguje 
veľmi dobre na rôzne formy imunoterapie. Dospelí pa-
cienti s DM a pľúcnou fibrózou, a tiež deti s juvenilnou 
DM a podkožnou kalcinózou môžu mať trvalé rezidu-
álne príznaky (4, 5, 17). Vysoký vek a najmä neskoré 
určenie správnej diagnózy a neskorá liečba sú spoje-
né s horšou prognózou DM (4, 5, 14, 17). Budúcnosť 
liečby DM, PM aj IBM je v kombinácii molekulárnej 
antigénovo-špecifickej imunoterapie a terapeutického 
ovplyvňovania transkripčných signálov, ktoré posilňujú 
svalové vlákna, podporujú ich regeneráciu a bránia 
alebo zastavujú formáciu fibrózy.

Záver

PM je autoimunitné svalové ochorenie, spôso-
bené celulárnymi imunitnými mechanizmami, DM je 
autoimunitné svalové a kožné ochorenie, podmienené 
humorálnymi imunitnými mechanizmami. U PM a DM 
sa môžu fakultatívne vyskytovať aj iné orgánové po-
stihnutia, najčastejšie ide o pľúcnu fibrózu a asociáciu 
s ďalším autoimunitným ochorením. Na PM a DM je 
nutné myslieť u jedincov so subakútnym a chronickým, 
zriedka aj akútnym vývojom svalovej slabosti, ktorá 
predilekčne a symetricky postihuje proximálne kon-
čatinové svalstvo, trupové a šijové svalstvo. U týchto 
pacientov sa vždy musí vyšetriť hladina kreatínkinázy 
v sére, ktorá je pri PM a DM obligátne zvýšená.

Pacientov s podozrením na PM a DM je po-
trebné odoslať na diagnostické doriešenie (EMG 
vyšetrenia, svalová biopsia, vyšetrenie autoprotilá-
tok) do Centra pre neuromuskulárne ochorenia, 
FNsP Bratislava – Ružinov. Po potvrdení diagnó-
zy je prednizón liekom prvej voľby pre PM aj DM. 
U mnohých pacientov je indikovaná kombinovaná 
imunosupresia – prednizón najčastejšie v kombiná-
cii s azatioprínom (Imuran).

V Centre pre neuromuskulárne ochorenia sledu-
jeme 122 pacientov s PM a DM. U väčšiny z nich je 
nutná dlhoročná imunosupresívna liečba a dis-
penzarizácia. Potrebné je pravidelné sledovanie 
účinnosti liečby – klinické príznaky, svalový test, 
hladina CK v sére. Zhruba 30 % pacientov má pri 
znižovaní, prípadne po vysadení imunosupresívnej 
liečbe opakované exacerbácie PM alebo DM. Ďalej 
je nutné monitorovanie vedľajších nežiaducich účin-
kov imunosupresívnej liečby, čo vyžaduje spoluprá-
cu neurológa s praktickým lekárom.
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