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Definicié

Az idiopathids inflammatorikus myopathidk (IIM) progressziv
izomgyengeséghez vezetd izomgyulladdssal és dermatomyositis esetén
kiilonbozd bortiinetekkel (heliotroph rash, Gottron papulédk, Gottron jel és
V jel) jellemezhetk. E betegség két fajtdjat kiilonboztethetjiik meg két
korcsoportban megjelend gyakoribb eléforduldsa alapjan: a juvenilis DM
a 5-16 éves korban, mig a felnétt tipusi DM a 45-65 évesek kozott
fordul elé leggyakrabban. Az elsé juvenilis dermatomyositis-rél (JDM)
sz6l6 esetet Potain f{rta le. JDM-ben szenvedd gyermekek jobb
prognézissal rendelkeznek, mint a felnétt kord DM-es betegek. A JDM
kapcsolata rdkos megbetegedésekkel igen ritka.

Epidemioligia

A JDM/JPM ritka betegség, incidencidja az Egyesiilt Kirdlysdgban és
frorszdgban 1,9/1.000.000 16 év alatti gyermekekre vonatkoztatva,
prevalencidja egy svédorszdgi vizsgdlatban 25,0/100000-nek adédott. A
nemek ardnyat tekintve jellemzd az enyhe néi dominancia.

Etiolégia és patomechanizmus

Genetikailag fogékony egyénekben kiilonb6zé kornyezeti hatdsok
provokdljdk a kéros immunolégiai folyamatok aktivdlédésat, és ez vezet a
myositis kialakuldsdhoz. Az egyes klinikopatholégiai alcsoportoknak
megfelelden mds és mds autoimmun mechanizmusok jitszédnak le, de a
kovetkezmények azonosak: krénikus gyulladds, az izomrostok kdrosodasa
és pusztuldsa, fibrosis kialakuldsa. A myositisek genetikai hétterének
feltirdsa érdekében intenziv kutatisok folynak. A genetikai faktorok
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szerepe mellett sz6l a csalddi halmozédds, a gyakoribb el6fordulds
bizonyos etnikai csoportokban és a myositis szoros HLA-asszocidcidja.

Jelen tuddsunk szerint az [IM-k pathogenesisében bizonyos kdrnyezeti
dgensek, mint provokdl6é tényez6k hatnak. Ez els6sorban a myositisek
szezondlis megjelenése alapjdn vetddik fel. Sokféle mikrobidlis dgens
inicidlé szerepét feltételezik (Coxsackie B1-, enterovirusok, a parvovirus
B19, a HTLV-1, Toxoplasma, és Borrelia, de a bizonyitékok egyelére
ellentmonddsosak.

A napfény-expozicié, elsésorban az UV-fény etiolégiai szerepe is
felvetédik DM-ben, hiszen ez fokozza a betegség pathomechanizmuséban
fontos szerepet jatsz6 citokin, a TNF-a szintézisét.

Habéir a pathomechanizmus kozponti eleme autoimmun reakcié, ez
iddig még nem sikeriilt a célpontként szolgdlé autoantigén(eke)t azono-
sitani. Valamely ismeretlen trigger tényezé hatdsdra tehdt az érintett
izmokban lokdlisan pro-inflammatorikus citokin termelés indukalédik.
Ezek a citokinek elésegitik a helper T limfocitdk (Th), makrofiagok és
neutrofil sejtek infiltriciéjat. Az aktivalt Th sejtek Th1l vagy Th2 sejtekké
differencidlédnak. A pathomechanizmusban a celluldris és a humorilis
immunitds egyardnt szerepet jitszik, a Thl sejtek a celluldris, a Th2 sejtek
a humorélis immunitdst serkentik. PM-ben a Thl-Th2 egyensily —
hasonléan a legtobb szisztémds autoimmun betegséghez — a Thl
populdcié javdra viltozik, mig DM-ben inkdbb Th2 dominancia
érvényesiil. Végiil az izomrostok kdrosoddsit PM-ben citotoxikus T sejtek
(Tc), mig DM-ben a Th sejtek medidlta citokin és B-limfocitdk &ltal
kivéltott humorélis mechanizmusok idézik el6.

PM-ben az endomysedlis gyulladdsos infiltratum két {0 sejtje a
makrofag és a Tc sejt. A DM pathomechanizmuséban alapvetd kiilonbség
a PM-hez képest, hogy az immunfolyamat az intramuscularis micro-
vasculatura endotheliuma ellen irdnyul. A perivascularis infiltratumban
Th sejtek, B-limfocitdk, makrofdgok €s neutrofil sejtek figyelheték meg.
Az érintett bérben szintén hasonlé perivascularis infiltrdtum l4thaté.

Klinikai tiinetek

Az izomgyengeség kezdddhet akutan, de lassan, hénapok alatt kifej-
l6dve is. Az elobbi DM-re, mig az ut6bbi inkdbb PM-re jellegzetes. Az
izomgyengeség tipusosan szimmetrikus és a proximadlis, végtagévi izmo-
kat érinti, igy azok a tevékenységek okoznak nehézséget, amelyek
elvégzéséhez ezen izmok sziikségesek (fésiilkodés, borotvilkozds,
1épcsdn jards, székrdl torténd feldllds, a buszra torténd fel- és leszéllas).
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Sokszor a nyak hajlitéizmai is érintettek. Az izomgyengeség 4ltaldban
mind az alsé, mind a fels6 végtagokon kialakul; foka elérheti a teljes
mozgéisképtelenséget is. A distalis izomgyengeség kezdetben ritka, de
kérlefolyds sordn a késdbbiekben az esetek negyedében is jelentkezhet;
silyossdga azonban nem éri el a proximdlis izomgyengeségét. Az izom-
gyengeséget izomfdjdalom és érzékenység kiséri, ez inkdbb DM-re
jellemzd, PM-ben kevésbé fordul el6. Jellemz6, hogy a myalgia inkdbb a
fels6 végtagokat érinti. A szem- és arcizmok tipusosan megkiméltek
maradnak.

A DM-ben megfigyelhetd bdrelvdltozdsokat az 1. tdbldzat foglalja
Ossze. A Dbortiineteket hdrom csoportba osztjuk: pathognomikus, a
betegségre specifikus tiinetek; karakterisztikus, azaz més betegségekben,
példaul SLE-ben is eléfordulé tiinetek; és egyéb, a DM-ben ritkdbban
észlelhetd tiinetekre. A bortiinetek idobeli megjelenésiiket tekintve leg-
gyakrabban megeldzik az izomgyengeség kialakuldsat, de akar hetekkel is
kovethetik annak megjelenését. A bortiinetek tekintetében legfontosabb
differencidldiagnosztikai szempontbdl szébajovd kérképet a 2. tdblazat
foglalja Ossze.

1. tdbldzat. A dermatomyositis jellegzetes bértiinetei

Pathognomikus tiinetek
Gottron- Vorhenyes drnyalati papuldk a kéz MCP és IP {ziiletei
papula felett. Kozepiik lehet atrophids, besiippedt, fényl6, fehér.

Szimmetrikus, vrhenyes maculédk oedeméval vagy
Gottron-jel anélkiil a kéz IP iziileteinek dorsalis oldaldn; az
olecranonon, a patelldn s a medialis malleolus felett.

Karakterisztikus tiinetek

Periorbitalis erythema a szemhéjakon, melyekhez
Heliotrop rash | gyakran térsul oedema. A fels6 szemhéj gyakrabban
érintett, mint az alsé.

Periungualis
teleangiectasia | Felette a bér gyakran atrophids. Elsésorban JDM-ben.

Szimmetrikus | A kéz dorsalis felszinén, az alkar és a kar extensor
macularis felszinén, a vdllon (séltiinet), a nyakon, a mellkason a
erythema ruhakivdgdsnak megfeleléen (V-jel), valamint az arc
centrélis részén.
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Ritkdbban eléfordulé tiinetek
Teleangiectasia, Foéként a mellkas, a hat és a vall borén.
superficialis atrophia

Elsésorban JDM-ben. Lokalizici6jat te-
kintve subcutan, superficialis, intramuscu-
laris és extenziv exoskeleton lehet.

Calcinosis cutis

Pruritus

Poikiloderma atrophicans vasculare

Hypo- és hyperpigmenticié

Vesiculobullosus lesiék

Erythroderma

Livedo reticularis

Leukocytoclasticus vasculitis

Anasarca

2. tabldzat A DM-ben megfigyelheté bértiinetek differencidldiagnosztikdja

1. SLE o Az SLE-s borelviltozdsokra a kiemelkedd
felszinek, a kézfejen az {ziiletek kozotti teriilet
érintettsége, mig ADM-ben a periorbitalis area, a
kézen pedig az {ziiletek feletti teriilet érintettsége
jellemzd.

o A Dbobrelvéltozdsok szine SLE-ben rézsaszin,
ADM-ben lilés.

o Borbiopszids mintdban az SLE-s betegeknél nem
mutathat6k ki immunfluoreszcencids vizsgdlattal a
C5-9 komplement komplexek, az ANA titere
pedig magasabb, mint ADM-ben

2. HIV infectio Utdnozhatja az ADM-t, ezért a virusfert6zést ki
kell zdrni.

3. Polymorph o Allergids eredetii borbetegség.

fény-exanthema |o Csaldnkiiités-szerii elvéltozdsok jelentkeznek a
fénynek kitett borteriileteken, Az arcon, a nyakon,
a dekoltdzson, a karokon.

o Altaldban a tavaszi-nyéri idészakban jelentkezik.

o Provokéciés teszttel ADM-t6] biztosan
elkiilonithetd.
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4, Contact
dermatitis

Szintén allergids mechanizmusi folyamat, amely
az allergénnel val6 kontaktusnak megfelelden
alakul ki.

Differencidldiagnosztikai problémét akkor okoz,
ha a bdrtiinetek ,,sz6r6dnak”.

Patch teszttel (epicutan allergids prébdval) az
allergén kimutathaté.

5. Lichen ruber
planus

o

(o]

Testszerte 1-3 mm Aatmérdjli, viaszosan fényld
papuldk jelentkeznek.

A kifejlédott Gottron-papuldk a kezeken jelennek
meg.

Jellemzd a Kobner-jelenség, a kapardsi vonalnak
megfelelen lichenes papulasor alakul ki.

A két folyamat szovettani lelete eltér.

6. Seborrhoeas
dermatitis

A faggyimirigyekben gazdag teriiletekre
lokaliz4lédik, elsdsorban a hajas fejb6rre, homlokra, a
presternalis €s az interscapularis régira.

7. Psoriasis

Az Auspitz tiinet (a papuldt megkarcolva apré vérzés
figyelheté meg), valamint a Kdbner jelenség segiti a
diagndzist.

8. Atopids
dermatitis

o]

o
o
(o]

Fehér dermografizmus.

A szérum emelkedett IgE tartalma.

Pozitiv borprébak

Mi4s allergids betegségek (rhinoconjunctivitis
allergica, asthma bronchiale) tdruldsa.

9, Trichinellosis

o

o
®)

Urticaria és tartés szemhéjoedema jelentkezhet,
ami Osszetéveszthetd heliotrop rash-sel.

A trichinellosisra eosinophilia jellemzd.

A tiinetek thiabendazol kezelésre reagélnak.

A karakterisztikus vdzizomgyengeségen kiviil szdimos egyéb szisz-
témds tiinet fordulhat elé6 IIM-ban. Silyosabb esetekben a hardntcsikolt
izomzatbdl 4116 felsé garatizomzat érintettsége miatt félrenyelés alakul ki
(oropharyngealis dysfunctio). A nyelécsé érintettsége kdvetkeztében dys-
phagia alakul ki. Gyakori a gastro-esophagealis reflux is. A gastro-
intestinalis traktus izmainak érintettsége kovetkeztében motilitdsi zavarok
fordulhatnak eld. Jelentkezhet dysphonia is; tovdbbd a rekeszizom és a
mellkasfali légzdizmok érintettsége dyspnoe-hoz, illetve 1égzési elégtelen-
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séghez vezethet. A 1égzdizmok érintettsége tobbnyire silyos, akutan kez-
d6ddé myositis esetében jon létre. A tiido parenchymadja is érintett lehet: az
un. interstitialis tiidébetegség (ILD) alveolitis, vagy pulmonalis fibrosis
képében jelentkezik leggyakrabban. Tiinetei a progredidlé nehézlégzés és
kohogés, valamint kéros 1égzésfunkcid (restriktiv 1égzés-zavar). Ritkédbb,
de silyos manifeszticié a szivizomzat érintettsége esetén bekovetkezd
ingerképzési- és vezetési zavar. Kialakulhat myocarditis, pericarditis,
pangdsos szivelégtelenség is. Tipusos lehet a csuklét, térdet, a kéz
kisiziileteit érintd arthralgia, illetve a non-eroziv arthritis jelentkezése is.

Fontos megemliteniink az amyopathids DM-t, mint 6ndllé klinikai
entitdst. Ilyenkor a bortiinetek dllnak eldtérben, az izmok megkiméltek
maradnak (bér szubklinikus izomgyengeség, illetve kérszdvettani vizsgé-
lattal észlelhetd eltérések jelen lehetnek).

A leggyakoribb myopathidk: a polymyositis (PM) és a dermatomyosi-
tis, amelynek mortalitdsa elérte az 50%-ot a gliikokortikoidok széleskorti
alkalmazdsdnak elterjedését megel6z6en. Az elmiilt évtizedekben a korai
diagnézis és az azt kovetden elkezdett agressziv immunszupressziv
kezelési protokollok a betegség standard ellatdsi stratégidjavd valtak,
ennek koszoénhetéen az IIM betegek tilélési esélyei vildgszerte javultak.
A gyakran jelentkezd extrasceletdlis és extramusculdris manifesztaciok,
dgymint a pulmonalis, gastrointestinalis és cardialis sz&védmények,
fokozzdk a betegség morbiditdsat és mortalitdsat.

A juvenilis dermatomyositis gyakran szovodik dystrophids kalcifikd-
ciokkal, amely rokkantsdghoz, krénikus fijdalomhoz, a bér kifekélyese-
déséhez és iziileti kontraktirdk kialakuldsdhoz vezethet. Egyel6re nincsen
dltaldnosan elfogadott kezelési protokoll, egyes tanulményok e szévod-
mények megel6zésére a kdlcium antagonistdk alkalmazédsit ajanljdk.
Mind a juvenilis és a feln6tt tipusi DM borlézidinak terdpidjdban a
tacrolimus, mint adjuvéans szer alkalmazdsa megfontolandé.

Diagnozis

Az IIM diagnézisdnak feldllitdsa a Bohan és Peter dltal megfogalma-
zott kritériumok alapjan torténik:

o aproximalis izmok szimmetrikus, progressziv gyengesége

o a kreatin kindz (CK) és a laktit dehidrogendz (LDH) enzimek

aktivitdsdnak emelkedése a szérumban

o amegvéltozott EMG kép karakterisztikus triddja

o pozitiv izom biopszids eredmény

o karakterisztikus dermatolégiai elvéltozasok
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Emlitésre mélté, hogy szdmos beteg esetében az egyértelmii klinikai
gyani ellenére — karakterisztikus bértiinetek jelenléte és proximdlis tipusd
izomgyengeség — sem jutunk defintiv diagnézishoz a kivizsgdlds sordn.
Tobb szerzd is vizsgélta a JDM klinikai és laborat6riumi tiineteinek elo-
forduldsi gyakorisdgdt a diagnézis feldllitisdnak idejében az IIM
dignézissal kezelt betegek korében. A Bohan és Peter kritériumok
szenzitivitdsa 74-100%, dtlagosan 91% az egyes tanulményokban. E
vizsgdlatokban a specificitdis 90%-nak adédott. Definitiv és valészini
JDM-ben szenvedd betegeink biopszids mintdinak szdvettani vizsgédlata
85%-ban bizonyult pozitivnak. Megneheziti a diagnézis feldllitdsat, hogy
JDM esetében a myositis gyakran focalis, a biopszia ismételt elvégzése
pedig nem kivédnatos polipragmézia.

A Bohan és Peter éltal 1975-ben kidolgozott kritériumrendszere 6ta
szdmos Uj diagnosztikus eszk6zok és moédszer (immunszerolégia, HLA
analizis, MRI) keriilt bevezetésre az IIM-k diagnosztikdjdban. Az ut6bbi
idoben a figyelem az 1j, kevésbé invaziv diagnosztikus eljdrdsok, mint
példaul az MRI és az MR-spectroscopia felé fordult. Az MR hasznos
eljirds a myopathia aktivitdsdnak meghatdrozdsdra. A vizsgélat érzéke-
nyen jelzi a gyulladds miatt megemelkedett szoveti viztartalmat az
izomzatban, a fascidkban, a perimysiumban és a subcutisban. A betegség
késdbbi, krénikus fazisdban kimutathatjuk az izomzat atrophidjét, a zsiros
infiltraciét és az extréfids meszesedést. Az MRI jéval szenzitivebb (90%),
mint a szdvettan (65%), tehdt mar akkor kimutatja a myopathiat, amikor
az izombiopszia €s az EMG negativak, de kevésbé specifikus (90% vs.
100%). MR alapjan, ,célzottan” végzett izombiopszia szovettani
vizsgélatdnak specificitdsa és szenzitivitdsa a 100%-ot kozeliti. (Az MR
spektroszképia sordn *'P hasznélatdval a foszfit metabolitok (ATP, an-
organikus foszfat, foszfokreatinin) koncentriciéjat mérik nyugalomban és
terhelés alatt. Aktiv myositis esetén a foszfat metabolitok koncentriciéja
nyugalomban és terhelés alatt is szignifikdnsan alacsonyabb, mint
egészséges egyénekben.)

Nemzetkozi konszenzusra lenne sziikség, amely meghatdroznd mind a
diagnosztika, mind a terdpids 1épések pontos algoritmusdt. E konszenzus
siirgbsségét az a tény is aldtdmasztja, hogy a diagnézis késodi felallitdsa-
nak és az adekvit terdpia megkezdésének késedelme a betegség funk-
ciondlis kimenetelének és a késdbbi szovédmények kialakuldsanak (pl.
calcinosis) elkeriilhetd kockdzati tényezdje.

35



Korlefolyds

Vizsgdlataink szerint a gyermekek és felnbttek kozott leggyakrabban
a DM monofézisos formdjdval taldlkozhatunk. A policiklusos lefolydsi
altipus (ismétlédd relapszusokkal zajlé) el6forduldsa hasonlénak mutat-
kozott mindkét korcsoportban. A betegség krénikussd vildsa inkdbb a
JDM-ben szenvedd betegek csoportjdra volt jellemz6. Huber és munka-
tirsai 65 JDM-es péciensiik kozill 24 esetben (37%) taldltdkoztak a
betegség monofizisos formdjéval, mig 41 esetben (63%) a betegséget
krénikus illetve policiklusos lefolydsinak taldltdk. Phillips munkatarsai-
val a relapszusok hasonlé el6forduldsi gyakorisdgit taldlta (50-60%).

Terdpia

A betegség mortalitdsa a gliikokortikoidok széleskorii alkalmazdsdanak
elterjedését megelézden elérte az 50%-ot. Az elmiilt évtizedekben a korai
diagnézis és az azt kovetben elkezdett agressziv immunszupressziv
kezelési protokollok a betegség standard elldtdsi stratégidjavd viltak,
ennek kdszonhetben az IIM betegek tilélési esélyei vildgszerte javultak.
A gyakran jelentkezd extrasceletalis és extramuscularis manifeszticidk,
dgymint a pulmonalis, emésztérendszeri és cardialis sz6vodmények,
novelik a betegség morbiditdsat és mortalitdsat.

A terdpia célja, az akut izomkdrosodds, a krénikus atréfia és a
kontraktiirdk megeldzése, tovdbbd a leendd relapszusok elkeriilése,
mindezekkel egyiitt az életmindség javitdsa. A betegek kezelésének alapja
az immunszupresszié, amelyet az elsd vonalbeli glitkokortikoid terdpia
bevezetésével inditunk, 1-2 mg/kg/nap kezddé dézisi prednisolonnal vagy
ekvivalensével. Ez a hagyomdnyos terdpia a felndtt és gyermekkorui
betegek 60-80%-dban mondhaté hatdsosnak.

A gliikokortikoid kezelést ineffektivnek tekintjiikk, ha az izomerd 3
hénapos kezelés mellett nem nd, illetve ha a dézis csdkkentése utdn a
betegség ismét felldngol (2, 5). Ezekben az esetekben, valamint ha silyos
mellékhatdsok jelentkeznek, amelyek miatt a kezelés felfiiggesztésére
kényszeriiliink, tovdbbi immunszupressziv szerek alkalmazisa sziikséges.
Ilyen médsodik vonalbeli szerek az azathioprin (AZA), a methotrexat
(MTX), a cyclosporin (CYA), az intravénds immunglobulin (IVIG) és a
cyclophosphamid (CYC). A myositises betegek kdzel 2040%-a a kezelés
sordn nem csak gliikokortikoidot igényel, hanem egyéb immunszupresz-
sziv szert is. Tobb szerzd is javasolja a mdsodik vonalbeli szerek korai
bevezetését, kiillondsen negativ prognosztikai faktorok jelenléte esetén
mdr a betegség korai szakdban, tobbnyire gliikokortikoidokkal kombindl-
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va (3. tdbldzat). Ezekben az esetekben a remisszié-indukcié érdekében
megfontoland6 16kés gliikkokortikoid terdpia alkalmazédsa (30 mg/kg/nap,
maximum 1000 mg methylprednisolon iv. 3 napig). Tovéabbi vizsgdlatok
sziikségesek a mycophenolat-mophetil kezeléssel kapcsolatosan, amely
azonban az eddigi biztaté eredmények alapjdn a konvenciondlis
immunszupressziv szerek mellett alternativ terdpidnak tekinthetd.

3. tdbldazat Juvenilis és felnétt DM betegek rossz progndzisdra utalé
tiinetek

Az akut-fulminéns betegségek sokszor életveszélyes dllapothoz vezetnek
A dysphagia az aspiratio lehetdségét vetiti el6re

Cardialis érintettség

Dysphonia

Interstitialis tiidé betegség

Vasculitis

Pozitiv anti-szintetdz (anti-Jo-1) vagy anti-SRP autoantitest
A diagnézis és a megfeleld terdpia késése

Inadekvit kezelés

Idésebb kor

Férfi nem

Afrikai rassz

Malignitds

Az immunterdpidk, mint az anti-CD20+ B-sejt depletiét okozé mono-
klonalis antitest (rituximab), az anti-TNF alfa és a CD28/CTLA-4 ko-
stimuldtor molekuldk elleni antitestek, egyes esettanulményokban és ki-
sebb mintaszdmu vizsgdlatokban a DM-es betegek gy6gyuldsét eldmozdi-
tani ldtszanak. A szelektiv B-sejt gitlds fulmindns betegség esetében a
cyclophosphamid kezelés alternativdja lehet. A TNF-gétl6 szerek alkal-
mazdsa mind a fibr6zis megel6zésében, mind az akut gyulladdsos folya-
matok gatldsdban szerepet jatszhat, kiegészitd terdpiaként szerepet kaphat
a kezelés sordn. A ko-stimuldtor molekuldk kozott taldljuk a ,legfiata-
labb” biolGgiai terdpidt, az abateceptet, amely az Egyesiilt Allamokban
2005 decemberében FDA engedélyt kapott a rheumatoid arthritis
terdpidjdban.

A JDM gyakran szovodik dystrophids kalcifikdciékkal, amely
rokkantsdghoz, krénikus fdjdalomhoz, a bor kifekélyesedéséhez és iziileti
kontrakuirdk kialakuldsdhoz vezethet. Egyelére nincsen dltaldnosan elfo-
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gadott kezelési protokoll, egyes tanulmdnyok e szovédmények megeld-
zésére a kdlcium antagonistdk alkalmazdsédt ajanljdk. Mind a juvenilis
mind a felnétt tipusi DM bérlézibinak terdpidjdban a tacrolimus, mint
adjuvdns szer alkalmazdsa megfontolandé.

A kezelés szerves része a fizioterdpia is, melynek célja az izomerd
javitdsa és az iziileti kontraktirdk, az izomatréfia kialakuldsianak meg-
akaddlyozdsa. Aktiv gyulladdsos tiinetek fenndllisa esetén azonban a
gybégytorna noveli a gyulladdsban 1év6 izmok necrosisét, ezért veszélyes
lehet. Aktiv myositises tiinetek esetén is fontos az iziiletek mozgis-
terjedelmének megdrzése. A 1égzdizmok elégtelen miikodése esetén el
kell kezdeni a betegek 1égzési fizioterdpidjat is. Ha a myositis aktivitdsa
mérséklodik, izometrids gyakorlatok ajdnlottak. A tartésan inaktiv
stidiumban t6bb hénapon keresztiil, izoténids tornagyakorlatokat végezte-
tiink. A gyégytorna mellett fontos és elonyds mozgéasforma az szés is.
akut szakban 16kés gliikokortikoid kezeléssel/kezelésekkel érhetjiik el a
betegség hatékony és gyors kontrolljat. A szteroid kezelés mellett tobb-
nyire bézisterdpia bevezetése sziikséges, amely segitségével megeldzhet-
juk a betegség relapszusat.

A betegek kovetése

Az IIM-k kimenetelének teljes értékeléséhez nélkiilozhetetlen a
kezelés és a betegség szélesebb korii hatdsainak vizsgédlata. Habar mint
azt a késobbiek sordn is latni fogjuk, az utébbi évtizedekben az IIM-k
tilélése vildgszerte progressziven javult, ennek ellenére ez a betegség
sajnos tovdbbra is hosszii tdvii hatdssal van az egyes betegek mindennapi
életére. Minden terdpids prébdlkozds ellenére az IIM-ben szenvedo
betegek jelentds hdnyaddban az izomerd visszatérése nem tekinthetd
teljesnek. A kezelés kivélasztisdban és megtervezésében ezért egyre
inkdbb el6térbe keriilnek azok a szempontok, amelyek révén az egészségi
kimenetelt optimalizdlni tudjuk. Ennek érdekében sziikséges a kezelés
eredményérdl, illetve a beteg dllapotdr6l objektiv visszajelzést kapnunk. A
funkciondlis kimenetel és életmindség vizsgdlata révén tehit betekinthe-
tést nyerhetiink az orvosi tevékenység megitélésének egy sajitos, a beteg
dltali szemszogébe. Masrészt a funkciondlis kimenetelt értekeld eljarasok
kidolgozdsa révén lehetdvé vilik az egyes esetek objektiv Gsszehasonli-
tdsa, aminek révén optimalizdlhatjuk a terdpidra adott vdlasz értékelését.

A betegség aktivitdsdnak az autoimmun gyulladdsos folyamatbdl
kozvetleniil szdrmaz6, de még reverzibilis manifesztdcidkat tekintjiik.
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Ezzel szemben a betegség kdrosoddst elsddlegesen az aktiv betegségbdl
szdrmaz6é, masodsorban a betegség kezelésébdl ered6 szovodmények
jelentik. Ez tartésan fennmaradé, anatémiai, é€lettani, pathol6giai
(hegesedés, fibrosis, atrophia) és funkciondlis elvéltozdsok Osszesége.
Fontos, hogy a betegség aktivitdsdnak és a kdrosodds a megitélésekor a
teljes klinikai spektrumot (azaz nemcsak a vdzizomzat 4llapotdt, hanem az
egyéb célszerveket is) értékeljiik. Régéta fenndll6 betegség esetén néha
nehezséget okoz az aktudlis aktivitds megitélésben a betegségbdl
szarmaz6 korabbi kdrosodds.

Az egészségi dllapot felmérésére kiilonféle eszkozok dllnak rendel-
kezésiinkre. A betegség aktivitdsdnak és az dltala okozott kdrosoddsnak a
megitélése szubjektiv és objektiv mérdeszkdzok segitségével torténhet.

Nemcsak a funkciondlis status, hanem az élet mindsége is alapvetd
aspektusa a betegség kimenetelének. Az egészséggel Osszefiiggd €let-
mindség vizsgdlata (Health-related Quality of Life, HR-QoL) egyre
inkédbb elterjed az orvostudomdny kiilonb6z6 dgaiban. Objektiv, mérhetd
adatokat nyudjt arr6l, hogyan befolydsolja egy adott betegség az egyén
mindennapi életét.

Osszefoglalds

A juvenilis dermatomyositis szisztémds betegség, a bor- és
izomtiineteken til szdmolnunk kell az extramuscularis és extraskeletalis
manifeszticibk megjelenésével (a leggyakoribb az arthritis és a
gastrointestinalis vasculitis), amely kiterjedt konzilidrusi hétteret kivan
meg. A betegség aktivitdsdnak megitéléséhez sokszor modern és driga
laboratériumi és képalkoté vizsgdlatokat kell végezniink. A terdpia
nyomonkdovetése sordn ismerniink kell az izomerd vizsgilatdnak
metodikdjit és a betegség aktivitdsdnak, a kialakult kdrosoddsok és a
funkciondlis kimenetel - életminiség felmérésének technikéjat. A kezelés
megkezdésekor mar rendelkezésre kell élljon a képzett gydgytorndsz. A
terdpia sordn fel kell késziilniink a kezelés toxikus mellékhatdsainak
felismerésére és kezelésére. A Semmelweis Egyetem II. sz. Gyermek-
gyoégydszati  Klinikdjdn gyermekreumatolégai f6 profillal rendelkezé
Nefrolégia - Immunoléogia Belgyogydszati Mdtrix Osztdly keriilt kialaki-
tdsra, ahol az orszdg egész teriiletérél fogadunk juvenilis dermato-
myositisben, valamint egyéb gyulladdsos és non-inflammatorikus
(velesziiletett és metabolids) myopathidkban szenvedd betegeket.
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