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Je popsan pripad 83leté Zeny s diagndzou dermatomyozitidy. Pacientka byla hospitalizovana na kozni klinice, kde byla stanovena diagnéza
dermatomyozitidy na zakladé klinického obrazu, laboratornich vySetieni a histologického nalezu. Nebyla prokazana souvislost s malignim
onemocnénim. Byla zahajena celkova terapie kortikosteroidy, pFi které doslo k docasné regresi koznich projevi i zmirnéni subjektivnich
potizi. Pacientka zemrela 2 mésice po stanoveni diagndzy na hypostatickou pneumonii.
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Ovod
Dermatomyozitida (DM) je autoimunitni zanét-

livé onemocnéni nejasné etiologie postihujici kos-

terni svalstvo a kizi. Vyskytuje se v kazdém véku,

u juvenilni dermatomyozitidy je vrchol vyskytu mezi

8.-10. rokem zivota, u adultni formy mezi 40.—60. ro-

kem zivota. Castgji jsou postizeny Zeny (1). Asociace

s malignim onemocnénim se u dospélych vyskytuje

asi ve 20 % pfipadu, DM byva spojena s karcinomem

nebo lymfomem (3, 4). Ke stanoveni diagnézy se po-

uzivaji klasifikaéni kritéria dle Bohana a Petera, pfi

kterych je diagnéza dermatomyozitidy jista pfi pfi-

tomnosti typickych koznich zmén a 3 kritérii, a prav-

dépodobna pfi koznich projevech a 2 kritériich (5).
Klasifikaéni kritéria pro polymyozitidu a derma-

tomyozitidu (podle Bohana a Petera) (5):

1. pfevazné nebo vyluéné proximalni, obvykle sy-
metrickd svalova slabost progreduijici po tydny
a mésice s myalgii nebo bez ni

2. biopticky priikaz nekrézy svalovych vldken a je-
jich regenerace, prikaz mononuklearniho zanét-
livého infiltratu (perivaskularni nebo intrafasciku-
larni) s perifascikularni atrofii nebo bez ni

3. zvySené hladiny kreatinkindzy (MM-izoenzymu),
aldolazy nebo myoglobinu

4. multifokdlni  elektromyografické myopatické
zmény (malé, kratké a polyfazické potencialy)
se zvySenou inzer¢ni aktivitou a spontannimi
potencidly nebo bez nich

5. typické kozni zmény, pfedevsim heliotropni ery-
tém a Gottronovy papuly.

Popis pFipadu

Tfiaosmdesatileta zena byla vySetfena na am-
bulanci kozni kliniky pro 3 tydny trvajici otoky kolem
oci (obrazek 1), erytém ve vystfihu (obrazek 2) a ery-
tém s deskvamaci poslednich &lankd prstd rukou.
Zpocétku bylo uvazovano o kontaktni alergické re-
akci na novy S$ampon a byla nasazena lé¢ba anti-
histaminiky a kortikosteroidnimi externy, ktera vSak
byla bez efektu.

Jednalo se o pacientku s bezvyznamnou rodin-
nou anamnézou, ale velmi bohatou osobni anamné-
zou. V mladi prodélala syfilis, pro kterou byla fadné
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preléCena. Lécila se pro fadu internich chorob - dia-
betes mellitus na peroralnich antidiabeticich, hy-
pertenzi, divertikuldzu traéniku, artrézu kolennich
kloubU, anémii z nedostatku kyseliny listové a vita-
minu B,,. Ve 32 letech véku prodélala radioterapii
pro karcinom délohy s rozvojem poradiaéni cystitidy,
poté byla sledovana a nésledné vyfazena z eviden-
ce. V 50 letech prodélala cholecystektomii. Paci-
entka pravidelné uzivala interni léky — amlodipinum

(Agen, tbl.), gliclazidum (Diaprel, tbl.), rutin s kyse-

linou askorbovou (Ascorutin, tbl.), kyselinu listovou

(Acidum folicum, tbl.), tribenosidum (Glyvenol, tbl.)

a etofyllinum (Oxyphyllin, tbl.).

Pro pfetrvavani koznich potizi byla pacientka
pfijata k vySetfeni a terapii pfi hospitalizaci.

Pfi vstupnim fyzikalnim vySetfeni bylo kromé
periorbitélnich otok( a exantému zjisténo mékké
prosaknuti pazi a dolnich konéetin (obrazky 3, 4).
Pacientka udavala celkovou Unavu, svalovou slabost
a omezeni hybnosti kloub(.

Kozni symptomy spolu s nespecifickou svalovou
slabosti nas vedly k podezfeni na diagnézu derma-
tomyozitidy. Byla provedena zakladni laboratorni vy-
i dal8i vySetfeni k verifikaci diagnézy.

Laboratorni nalezy:

o sedimentace krve: zvySena (FW 75/111)

o KO+dif.: anémie (Hgb 106 g/I, HCT 0,33)

* biochemie: zvySené hladiny kreatinkindzy
22,56 (norma 0,00-3,20pkat/l), myoglobinu
416  (25-58,0pkat/l), laktatdehydrogendzy
71 (2,2-3,55 pkat/l), aspartataminotransferazy

Obrazek 1. Symetrické otoky kolem oci

2,45 (0,0-0,94 pkat/l), ostatni biochemické hod-
noty byly fyziologické.

o Séroreakce na lues: anti-kardiolipinovy test

a TPPA pozitivni (pfetrvavajici pozitivita sérore-
akei u pacientky prelééené v mladi pro lues).
Kozni fototest: pozitivni reakce.

Hluboka svalova biopsie:

o klze - atroficka epidermis s mimou hyperkeraté-

zou, edématdzni prosaknuti horniho koria, peri-

Obrazek 2. Erytém ve vystfihu

Obrazek 4. Edematézni prosaknuti hornich kon-
cetin

www.dermatologiepropraxi.cz / DERMATOLOGIE PRO PRAXI

2008; 2(2)



vazalné i periadnexalné fidké lymfocytarni zanét-
livé infiltraty, sténa cév bez zanétlivych zmén
o podkozi — fidké perivazaini lymfocytarni zanétli-
vé infiltraty

*  sval - perivazalné intersticidlni zanét s pfevahou
lymfocytérni celulizace, v intermyziu fidky za-
nétlivy infiltrat s pfimési neutrofilnich leukocytd,
svalova vlakna s dystrofickymi zménami. Histolo-

gicky nélez byl kompatibilni s diagnézou DM.

Elektromyografické vySetfeni: kondukéni
studie na dolnich koncetindch v mezich normy,
jen hrani¢ni amplitudy odpovidajici véku a otok(im
dolnich kongetin; pfi vySetfeni jehlou v musculus
deltoideus sinistrus ojedinéle fascikulace, hojné
polyfazickych jednotek o nizké amplitudé, typicky
myogenni vzorec, podobné i v musculus tibialis an-
terior vlevo, vice myogennich jednotek ale na hor-
nich koncetinach.

EMG ndlez myogenniho postizeni svédCil pro
svalové onemocnéni a odpovidal diagnéze DM.

Pro subjektivné progredujici polykaci potize byl
indikovan polykaci akt, ktery ale pacientka nezvladla
pro kolaps.

Na kozni klinice byla zahajena 1é¢ba Predniso-
nem v uvodni ddvce 60mg denné za pravidelnych
kontrol glykémie a minerdll se substituci kalia
(KCI, tbl.), s preventivnim podavéanim inhibitord pro-
tonové pumpy (Helicid, cps) a nizkomolekularmiho
heparinu (Clexane, inj.). Lokdlné byla aplikovana
kortikosteroidni externa (Advantan lotio, Diproso-
ne crm). Jiz po nékolika dnech Iécby pacientka po-
cifovala vyraznou subjektivni Ulevu, objektivné bylo
patrné zlepSeni hybnosti kon¢etin a svalové sily sou-
Casné s regresi koznich projev(.

Pacientka byla pfedana do dal$i péce na interni
kliniku, kde byla doplnéna nésleduijici vySetfeni:

ORL vysetieni: nalez v normé.

Sonografické vysetfeni bficha: stav po cho-
lecystektomii, dilatace choledochu bez litidzy -
v. s. pooperaéni, stendza Vaterské papily.

Transtorakalni echokardiografie: lehka kalci-
fikaéni degenerace a stendza aorty, ejekéni frakce
levé komory 60 %, bez zasadni poruchy kinetiky, bez
plicni hypertenze.

Gastroskopie: nerovna gastroezofageaini junk-
ce, provedena biopsie k vylouceni Barrettova jicnu;
drobnd axidlni hidtovd hernie; duodenogastricky
reflex.

Biopsie z jicnu: reaktivni zmény a fragmenty
Zaludecni sliznice; v lamina propria mucosae smise-
ny zénét a ve zlazkach misty poharkové burky — od-
povida dg. Barrettova jicnu; dysplastické zmény ve
vySetfovanych fezech nezastizeny.

Byl prokazan exacerbuijici fokalni zanét.

Vzhledem k progresi polykacich obtizi byla 1é¢-
ba posilena infuzemi methyprednisolonu (Solumed-
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rol) 125mg denné a methotrexatem v dévce 10mg
1x tydné.

Pacientka byla pfelozena do nasledné péce ge-
riatrického oddéleni, kde po 14 dnech zemfela na
hypostatickou pneumonii.

Diskuze

DM je vzacngéjsi systémové autoimunitni one-
mocnéni postihujici kosterni svalstvo a kdzi, v né-
kterych pfipadech i dalSi organové soustavy (1).
Vyskyt onemocnéni je celosvétovy. Provokujicim
faktorem jsou Casto infekce (zvlasté virové) a psy-
chicka ¢i fyzickd zatéz (2). Autoimunitni patogeneze
se vysvétluje tvorbou specifickych protilatek mimo
jiné i proti intracelularnim enzymdm proteosyntézy
nebo nuklearnim autoantigentim (1).

V pfedchorobi se Casto vyskytuiji febrilie, proje-
vy Raynaudova fenoménu, ztuhlost a bolesti klou-
bl az artritidy (4, 5). Hlavnim pfiznakem je svalova
slabost symetricky postihujici proximalni svalové
skupiny kongetin, trupu a krku s postupnym rozvo-
jem svalovych atrofii az svalovych kontraktur (4).
Svalova slabost dolnich konCetin se projevuje obti-
Zemi pfi stoupani do schodl a pfi vstavani z nizké
Zidle nebo ze dfepu. Chlize je kolébava. Postizeni
hornich koncetin komplikuje oblékani a ¢esani. Le-
Zici nemocni mohou mit obtize se zvedanim hlavy
od podlozky (4). Pomémé Casté je postizeni plicni
ve smyslu intersticialni plicni fibrézy, aspiracni pneu-
monie a ventilaéni nedostatecnosti (1). Kardidlni
postizeni se manifestuje na EKG jako levy pfedni
hemiblok, blokada pravého Tawarova raménka, sr-
deéni blokady 1., 2. a 3. stupné, zmény pfipominajici
infarkt myokardu a r(zné typy sifiovych a komoro-
vych arytmii (4). U tézSich forem s horsi progndzou
se vyskytuji dysfagie.

Pro DM jsou typické kozni projevy v solarni pre-
dilekci. Purpurovy erytém a edém v obliceji, zejména
kolem o€, se nazyva heliotropni erytém. Na dorzech
rukou nad drobnymi klouby byvaji Cervenofialové
papuldzni projevy, tzv. Gottronovy papuly a typické
je zdufeni nehtovych valll s rozsifenim kapildrnich
klicek. Dale se mohou vyskytnout lichenoidni papuly
na Gele, tvafich, krku, hrudniku, zadech, loktech, na
lateralni strané stehen a vnitini strané hlezen (1, 2, 4,
5). U téZkych chronickych forem, zejména u déti, se
do podkoZi ukladaji vapenné soli s rozvojem kalcindz.
Typické je zvySeni citlivosti kize na sluneéni zafeni
a zhorSovani projevl po oslunéni (2). Fotosenzitivita
je prokazatelnd u tfetiny pacientl s DM (3).

Onemocnéni se diagnostikuje na zakladé zjis-
téni typickych koznich zmén, symetrické proximal-
ni svalové slabosti, svalové biopsie, laboratorniho
zvy$eni hodnot svalovych enzymi v séru a charak-
teristickych zmén na EMG (1). Zvla$tni formou DM
je amyopaticka dermatomyozitida bez myozitického
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postizeni. Jedna se o formu nemoci jen s typickymi
koznimi projevy (3).

Lékem volby u DM jsou glukokortikoidy v dav-
ce 40-80mg Prednisonu denné po dobu 4-8 tydnu
s postupnym snizovanim davky do klinického zlep-
eni ¢i do upIné remise onemocnéni (4). Nestagi-li
tato terapie, je doporu¢ovano pfidani imunosupre-
10-25mg tydné, alternativou je azathioprin v davce
100-150mg denné. Pfi komplikujici vaskulitidé
se aplikuje cyklofosfamid v davce 100mg denné.
Kontrolovand studie ukézala pfiznivy efekt podani
intravendznich imunoglobulinG u chronickych, na
jinou 1é&bu nereagujicich pfipadd DM (5). Kozni
projevy mivaji pfiznivou odezvu na terapii antimala-
riky. V akutni fazi je nutny klid na IiZku a v obdobi
remise je nutnosti aktivni cviCeni ke znovuobjeveni
svalové sily. Je doporuCovana fyzikalni terapie jako
prevence rozvoje kontraktur (4). Zevni terapie je
pouze symptomaticka, jejim ucelem je pouze zmirnit
zanétlivou reakci v k(izi nemocného a sniZzit infiltraci
a erytém u exantému (3). Vyuzivaji se antibiotické
a kortikosteroidni externa a preparaty s epitelizac-
nim ucinkem.

Zavér

Dermatomyozitida je zavazné onemocnéni
s variabilnim prabéhem. Ulohou dermatologa je
v€asna diagnostika onemocnéni, kterd s ¢asnym
zahajenim terapie a prevenci komplikaci, pfedevsim
infek&nich, zlepSuje progndézu. U déti dochazi ke
kompletni remisi asi v poloving pfipadd. 30-40%
dospélych nemocnych ma chronickou aktivni cho-
robu a vyzaduje protrahovanou terapii. Zbytek tvofi
tézké komplikované stavy s visceralnim postizenim
a kalcindzou (4). U pacientt s DM je velmi dlleZita
mezioborova spolupréce dermatologa, revmatologa
a fyzioterapeuta. Pfi dermatitidé v solarni lokalizaci
je vdiferencidlni diagnostice nutné pomysletina jiné
zévazné systémové onemocnéni pojiva.
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