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Obr. 1. Vaskulopatie alveoldrnich vybéZkd dolni elisti

Priblizné rok pfed pfijetim na kliniku do-
3lo u 13letého chlapce k vysevu papuldznich
morf nad extenzorovymi plochami metakar-
pofalangealnich a proximalnich i distalnich
interfalangedlnich kloubU rukou. Se zavérem,
Ze se nejspise jednd o bradavice byla zvolena
lokaInf Ié¢ba. K pfiznivému ovlivnéni koznich
projevt nedoslo. Asi po 8 mésicich od pocétku

koznich zmén zacal hoch pocitovat snadnou
unavitelnost a svalovou slabost (zejména ple-
tence ramenniho a kycelniho a flexord $ije) do-
provéazené subfebriliemi, nsledné se rozvinuly
polykaci potize a nekonstantné i obtiznéjsi arti-
kulace. V regiondinf nemocnici byly prokézany
zvySené hodnoty nékterych z tzv. svalovych
enzymU a také vysledek EMG vysetieni dokladal

Obr. 2. Kutikuldrni hypertrofie (Uzké Sipky) a Gottronovy papuly (Siroké Sipky)
BS e

postizen{ kosterni svaloviny. S podezienim na
juvenilni dermatomyositidu (JDM) byl chlapec
prijat k hospitalizaci.

Rodinnd anamnéza byla bez pozoruhodnos-
ti. Zanamnézy osobni stru¢né uvadime - porod
spontanni ve 39. tydnu téhotenstvi, PH 3300g,
délka 50cm, Zaddné perinatalni komplikace; vak-
cinace podle oc¢kovaciho kalendare; sledovén
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pro alergii na roztoce, kocicf srst a plisné; nosi
bryle pro hypermetropii s astigmatismem. Pfi
prijeti (t€lesnd hmotnost 39,9kg/10.-25. perc./,
vyska 156cm/25. perc./, BMI 16,3) dominovaly
v klinickém nélezu tyto abnormity: periorbitaini
erytém s lehce namodralym zbarvenim o¢nich
vicek, erytém usnich boltcd, kapildrni zmény
alveoldrnich vybézkd mandibuly (obr. 1), periun-
gvalni zmény nehtovych lazek rukou, typické
Gottronovy papuly (obr. 2), vyrazné omezeni
svalové hybnosti v oblasti ramen a kycli, ome-
zend hybnost kloubd (lokty, zapésti, kotniky),
hypotrofické svalstvo pazi a stehen, pomala
a topornéa chlize. S prihlédnutim ke klinickému
nélezu pacienta byla pfesveédciva diagnéza JDM
stanovena na zakladé vysledkd pomocnych vy-
Setfent.

JDM je nejcastejsi zanétlivd myopatie dét-
ského véku. Jeji etiologie a patogeneze nejsou
zcela objasnény, predpokladé se predispozice
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imunogenetickd vedouci k dysfunkci regulac-
nich mechanismua imunity protilatkové i bu-
nécné. Zakladnim patogenetickym atributem
choroby je tvorba depozit imunokomplexd v en-
dotelu cév s ndslednym rozvojem vaskulopatie.
Klinickému obrazu na zacdtku JDM nejcastéji
vévodf: snadna unavitelnost, progresivni svalova
slabost proximalnich svald, horec¢ka/subfebri-
lie, myalgie, kozni projevy a lymfadenopatie.
Postupné se mohou pfidavat dalsi symptomy
jako je nechutenstvi, hubnuti, dysfagie nebo
postizeni dychaciho svalstva. Kozni projevy JDM
nezfidka predchazeji rozvoji svalového postizent.
Charakteristickym koznim pfiznakem nemoci
je periorbitdlni erytém barevného koloritu jako
u naseho pacienta, zanglictiny byva oznacovan
jako heliotropni. Na obliceji byva klize a podko-
Zi obvykle edematdzni. Chronickd dermatitida
oznacovana jako Gottronovy papuly se symet-
ricky objevuje nad extenzorovymi plochami

malych kloubt rukou, kiize je erytematdzni, Supf
se, mohou zde vznikat atroficka a depigmento-
vand loziska. V oblasti nehtovych valll je casto
pritomna kutikuldri hypertrofie a periungvalni
kapildrni zmény. V dutiné Ustni byvaji snadno
prehlédnutelné projevy vaskulopatie v oblasti
alveoldrnich vybézkd dolni nebo hornf Celisti.
Vedle peclivého klinického vysetfeni jsou pro
diagndzu JDM rozhodujici vysledky $irdiho spek-
tra pomocnych vysetfeni (krev: CK, LD, ALT, AST,
myoglobin, troponin T, neopterin, déle pak pa-
rametry vztahujici se k protildtkové a bunécné
imunité; zobrazovaci vysetfeni: EMG, MR sval(,
cilend svalové biopsie). U nékterych pacientl
dochazi k rozvoji restriktivni plicni poruchy
v souvislosti s postizenim dychaciho svalstva,
pfip. v kombinaci s aspiraci pfi dyskoordinaci
polykacfho aktu; v téchto pfipadech je nezbytné
vyuzit dalsich zobrazovacich vysetfeni.
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