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JUVENILNI DERMATOMIOZITIS

Kakva je bolest juvenilni dermatomiozitis?

Juvenilni dermatomiozitis (JDM) pripada grupi takozvanih autoimunskih bolesti. U osnovi ovih bolesti
stoji poremecena reakcija imunskog sistema koja dovodi do upale u raznim tkivima i organima. Ova
vrsta upalnog procesa nije izazvana infektivnim agensom (virusom ili bakterijama). Kod JDM
zapaljenjska reakcija se odvija u najmanjim krvnim sudovima-kapilarima u misi¢ima (miositis) i u kozi
(dermatitis). Kao posledica te upale javljaju se karakteristi¢ni znaci bolesti kao Sto su: slabost ili bol,
uglavnom u misi¢ima ramenog i karlicnog pojasa, ospa na licu, iznad kapaka, oko zglobova, na
kolenima i laktovima.

Bolest se javlja i kod dece i kod odraslih. Ako se navedeni znaci bolesti jave pre 16. godine onda se
bolest naziva juvenilni dermatomiositis.

Koliko je bolest ¢esta?

JDM je retka bolest u decjem uzrastu. Ucestalost se procenjuje na oko 4 obolela na 100000 dece
godisnje. Devojcice su dva puta ceSce sklonije bolesti nego decaci. Pocetak je naj¢esce izmedu 4. 1 10.
godine zivota. Malo je dokaza o uticaju geografskih i rasnih faktora na pojavu JDM. Dermatomiositis
se srece 1 kod odraslih, ali se klinicka slika i tok bolesti razlikuju od decjeg oblika. Za razliku od
odraslih, kod dece ne postoji povezanost sa razvojem malignih bolesti.

Koji su uzroci pojave bolesti? Da li je bolest nasledna?

Zasto se moje dete razbolelo? Da li bolest moZe da se spreci?

Kao i kod vec¢ine autoimunskih bolesti tacan uzrok nastanka JDM nije poznat. Verovatno da je
ukljuc¢eno viSe faktora, $to znaci da kombinacija naslednih i faktora sredine dovode do povecane
sklonosti prema JDM. Prema tome bolest ne moze da se nasledi. U najgorem slucaju postoji veca
uCestalost za pojavu autoimunskih bolesti u porodicama dece sa JDM. Pretpostavlja se da
mikroorganizmi mogu da poremete reakciju imunskog sistema.

Posto uzro¢ni faktor jo$ uvek nije poznat, ne postoje preporuke na koji nacin bi mogla da se spreci
pojava bolesti.

Da li je bolest zarazna?
JDM nije zarazan, jer je izazvan upalom od strane imunskog sistema bolesnika bez uces¢a uzro¢ne
infekcije.

Koji su glavni znaci bolesti?

Glavni znaci bolesti su zamor i slabost miSi¢a. Pokretljivost i fizicka sposobnost se progresivno
smanjuju zbog upale koja se odvija u misi¢ima. Bol u zglobovima i misi¢ima moze da bude veoma
naglaSen. Kod neke dece moze da se javi artritis-upala zglobova sa otokom. Promene na kozi mogu ili
da prethode ili da prate upalu u misi¢ima. One su vrlo karakteristi¢ne 1 javljaju se u vidu crvenog, Cesto
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ljuspastog osipa iznad zglobova, uglavnom na gornjoj povrSini prstiju Saka, takode na kolenima,
laktovima i sko¢nim zglobovima. Ovaj tip koznih promena se zovu Gotronove papule.

Crvenilo lica sa otokom oko oc€iju (periorbitalni eritem) i na obrazima (malarna ospa) su ¢este kozne
promene kao i ljubiCasta prebojenost gornjih o¢nih kapaka (heliotropna ospa). Ospa je izrazitiji nakon
izlaganja suncu (fotosenzitivna). Ospa moze da zahvati vece povrSine tela, ili da izazove pojavu
ulceracija (grizlica). Promene na povrsnim krvnim sudovima u obliku prosirenja, mogu da se vide kao
crvene tackice u predelu zanoktica i na ivicama o¢nih kapaka.

Grupe misi¢a koji pripadaju ramenskom i karlicnom pojasu uglavnom su simetricno zahvacene upalom
zajedno sa trbusnim, lednim i vratnim misi¢ima. Dete zbog slabosti i bolova u misi¢ima, odbija da ide u
Skolu 1 da se bavi sportom. Mala deca postaju nemirna, odbijaju da hodaju i traze da ih odrasli nose.
Kasnije kako bolest napreduje, problem postaje penjanje uz stepenice i ustajanje iz kreveta. Upaljeni
miSic¢i teze da se skrate 1 udovi mogu da se ukoce u savijenom polozaju, Sto moZe da ostavi znacajne
funkcijske posledice (kontraktura).

Kod dugotrajne bolesti moze da se natalozi kalcijum ispod koze i da stvori tvrde ¢vorice iz kojih moze
da curi tec¢nost slicna mleku (kalcinoza). Kod najtezeg oblika bolesti, prakticno svi misici koji su
pricvrsceni za skelet (skeletni misici), kao i miSi¢i koji ucestvuju u disanju, gutanju i govoru mogu da
budu zahvaceni upalom. Prema tome, promena boje glasa, teSkoce sa gutanjem i Zvakanjem, kasalj 1
otezano disanje predstavljaju ozbiljne znake bolesti.

Bol i nelagodnost u trbuhu kao i zatvor, Cesti su znaci bolesti zbog upale koja se desava u zeludacno-
crevnom sistemu. U retkim slucajevima zacepljenje krvnih sudova creva moze da dovede do ozbiljnih
komplikacija.

Dali je bolest ista kod svakog deteta?

Postoji Sirok raspon, od blage do teske bolesti koja dovodi do ozbiljnog poremecaja funkcije raznih
organa. Oboljenje pojedinih organa se razlikuje od deteta do deteta. Kod neke dece bolest se ispoljava
koznim promenama, bez ili sa minimalnom miSi¢nom slabos¢u. U redim slucajevima postoji samo
oboljenje mi$ic¢a (juvenilni polimiositis). U najtezim slucajevima bolest zahvata osim koze i misSica i
druge unutrasnje organe, pluca i zeludacno-crevni sistem.

Da li se bolest kod dece razlikuje od bolesti kod odraslih?

Kod odraslih dermatomiositis moze da bude posledica nekog malignog oboljenja, $to nije slucaj kod
dece. Izolovano oboljenje samo misSic¢a bez koznih promena (polimiositis) je mnogo ¢es¢e kod odraslih,
dok je kod dece veoma retko. Odrasli takode mogu imati pozitivne nalaze nekih testova krvi koji se
retko javljaju kod dece. Ovo ukazuje da se kod dece i odraslih radi o razli¢itim oboljenjima.

Kako se postavlja dijagnoza bolesti? Kakve se vrste testova koriste?

Dijagnoza JDM se zasniva na klinickim znacima od strane miSica i koze, koji su prethodno opisani i na
laboratorijskim testovima. U pocetku bolest moze da li¢i na druge bolesti kao sto su: sistemski
eritemski lupus, juvenilni idiopatski artritis, vaskulitis ili urodene bolesti miSica.

One se odlikuju razli¢itim klinickim i laboratorijskim karakteristikama.

TeZina miSi¢ne bolesti se procenjuje testiranjem snage miSic¢a u razliCitim delovima tela. OStecenje
malih krvnih sudova moze da se vidi pomoc¢u mikroskopa u korenu nokta na prstima ruku. Ova metoda
se zove kapilaroskopija.

U vedini slucajeva iz obolelih miSi¢a se oslobadaju izvesne materije, koje se obicno nalaze samo u
¢elijama miSica 1 prelaze u krv. One mogu da se dokazu i izmere odgovaraju¢im laboratorijskim
metodama.

Najvaznije od njih su belancevine koje se nazivaju misi¢ni enzimi, ¢ija vrednost u krvi raste iznad
gornjih granica normalnih vrednosti. Treba naglasiti da ovi enzimi mogu biti poviSeni i kod oboljenja
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jetre. Odredena kombinacija laboratorijskih nalaza zajedno sa klinickom slikom pomaze lekaru da
razlikuje JDM od bolesti jetre.

Drugi laboratorijski testovi mogu da pomognu pri postavljanju dijagnoze:

Antinukleusna antitela (ANA) mogu biti pozitivha u ovoj bolesti kao i u drugim autoimunskim
bolestima.

Analize krvi se obi¢no koriste i za prac¢enje efekta leCenja (vidi dalje).

Ova metoda se zove elektromiografija (EMG). Ovo ispitivanje je retko potrebno kod tipi¢nih oblika
bolesti. Zapaljenje u miSi¢cima moze da se dokaze i koriS¢enjem tehnike nuklearne magnetne
rezonancije (NMR).

Uzimanje deli¢a mi$¢nog tkiva i pregled pod mikroskopom naziva se biopsija misi¢a. Ovaj pregled je
od posebne vaznosti da bi se dijagnoza potvrdila.

Da bi se procenio rad drugih unutrasnjih organa primenjuju se i drugi testovi. Elektrokardiografija
(EKG) 1 ultrazvuéni pregled koriste se za procenu srcane bolesti. Rendgensko snimanje pluca,
kompjuterizovana tomografija (CT) i ispitivanje pluéne funkcije pomazu da se otkrije zahvacenost
pluca, koja je retka. Rad miSic¢a zdrela i jednjaka procenjuje se rendgenskim snimanjem uz pomoc
gutanja teCnosti koja sadrzi kontrasno sredstvo.

Kakva je vaznost testova?

U tipi€nim slu€ajevima postoji slabost proksimalnih (gornjih) miSi¢a ramenog i karlicnog pojasa i
karakteristicne promene na kozi. Dijagnoza JDM moze da se postavi samo na osnovu ovog klini¢kog
nalaza. Testovi se zatim koriste za potvrdu dijagnoze i prac¢enje efekta leCenja.

Na osnovu vrednosti miSi¢nih enzima u krvi procenjuje se tezina ostecenja misica.

Kako se bolest le¢i?

JDM je bolest koja moze da se leci. Cilj leCenja je smirivanje bolesti dok ona ne ude u remisiju tj. dok
se sama po sebi se smiri. Lecenje je prilagodeno potrebama svakog deteta posebno.

Ako se bolest ne suzbije, moze do¢i do oste¢enja koja su definitivna, nepopravljiva.

Ostec¢enje miSi¢a moze da stvori dalekosezne probleme, ukljucujuci nesposobnost, koja ostaje ¢ak i
kada bolest prode.

Kod mnoge dece fizikalna terapija i psiholoska podrska su vazni ¢inioci u leCenju JDM.

Kaoji se lekovi primenjuju?

Glikokortikoidi (GK): Ovi lekovi su izuzetno dobri u smirivanju zapaljenja gde god je ono prisutno u
organizmu. Ako je potrebno da brzo deluju, daju se direktno u venu. U stvari, deluju brze od bilo kog
drugog leka 1 u nekim situacijama spasavaju zivot. Nazalost, imaju nezeljena, sporedna dejstva i zbog
toga lekari pokusavaju da bolest u duzem periodu lec¢e koriste¢i druge lekove. Propratni efekti su
zaostajanje u rastu, povecan rizik od infekcija, visok krvni pritisak i osteoporoza (krhkost kostiju). Svi
ovi propratni efekti zavise od veli¢ine doze leka: glikokortikoidi uzrokuju manje probleme kad je doza
mala i obrnuto. GK potiskuju stvaranje sopstvenih GK koji se luce u nadbubreznim zlezdama. Ukoliko
se leCenje ovim lekovima naglo prekine to moze imati ozbiljne posledice za organizam, ¢ak moze i
zivot da bude ugrozen. Kada se bolest smiri, doza leka mora postepeno da se smanjuje.

Istovremeno uz GK se primenjuju i drugi lekovi kao §to su metotreksat ili ciklosporin A koji pomazu
da se bolest brze smiri i lakSe smanji doza GK.

Metotreksat: Da bi ispoljio svoj efekat obicno je potrebno 6-8 nedelja. Daje se tokom duzeg
vremenskog perioda. Njegov glavni propratni efekat je mucnina, pored ranica u ustima, blagog
opadanja kose i1 problema sa jetrom. Poremecaji jetrinih funkcija su obi¢no blagi i ispoljavaju se
povecanjem jetrinih enzima u krvi. Lek moZze imati ozbiljne posledice na razvoj ploda, te ne sme da se
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uzima u trudno¢i. Rizik od infekcija je teoretski povecan, iako u praksi to nije tako, osim kad su u
pitanju ov¢je boginje.

Ciklosporin: Kao i metotreksat uzima se duze vreme. Njegovi dugotrajni nezeljeni efekti su povisen
krvni pritisak, pojacan rast dlaka, nabubrelost desni i problemi sa bubrezima.

Drugi oblici leenja ukljucuju:

Intravenske imunoglobuline (IVIG). To je produkt ljudske krvi koji sadrze zastitne supstance koje se
zovu antitela. Daju se venskim putem i kod nekih bolesika deluju na imunski sistem dovodec¢i do
smirivanja bolesti. Tacan mehanizam njihovog delovanja nije poznat.

Kod tvrdokornih oblika bolesti preporucuju se drugi lekovi kao azatioprin ili u najozbiljnijim
slucajevima, ciklofosfamid. Upotreba najnovijih lekova kao §to su tzv. bioloski lekovi, jo§ uvek je u
eksperimentalnoj fazi u JDM, kao i kod drugih sistemskih autoimunskih bolesti. Postoji nada da ¢e oni
pokazati znacajan napredak u leCenju JDM.

Fizikalna terapija

Uobicajeni fizicki simptomi JDM su slabost miSi¢a i ukocenost zglobova, §to dovodi do smanjenja
pokretljivosti i fizicke kondicije. Fizioterapeutske procedure pomazu da se prevazidu ovi problemi.
Fizioterapeut treba da obuci i decu i roditelje kako da rade odgovarajué¢e vezbe rastezanja, jacanja i
fizicke kondicije, da bi se ojacala miSi¢na snaga, da bi se poboljSao i odrzao obim pokreta u
zglobovima. Izuzetno je vazno da roditelji ucestvuju u ovim vezbama, kako bi se obezbedila bolja
saradnja deteta u sprovodenju programa vezbi.

Koliko dugo treba da traje leCenje?

Duzina lecenja ¢e zavisiti od tezine bolesti kod svakog deteta ponaosob. Kod neke dece bolest je
kratkog trajanja, dok druga deca imaju dugotrajnu, viSegodisSnju bolest.

Cilj lekara je da kontroliSe bolest. LeCenje prestaje kada dete nema znake bolesti odredeno vreme. JDM
je bolest koja je posebno osetljiva na smanjenje doze lekova. Ako se lekovi smanje prebrzo to moze da
izazove rasplamsavanje bolesti.

Da li pomazu prirodni/nekonvencionalni oblici le¢enja?

Danas se nude bolesnicima razliCite vrste prirodne terapije. Treba dobro da se razmisliti o
nemedicinskim oblicima lecenja i posledicama koje mogu imati. Ako zelite da se pridrzavate prirodne
terapije, to svakako recite vaSem decjem reumatologu. Mnogi lekari se ne¢e tome protiviti, ukoliko se
pridrzavate medicinskih saveta. Kada su neophodni lekovi kao §to je GK, da bi bolest drzala pod
kontrolom, naglo snizavanje doze leka ili prekid leCenja mogu biti vrlo opasni.

Koliko cesto su potrebne kontrole?

Redovni pregledi su potrebni da bi se pratio efekat leCenja i blagovremeno otkrila nezeljena dejstva
lekova. Merenje miSi¢ne snage omogucuje da se proceni stepen upale misica. Lekar treba pazljivo da
pregleda svaki deo tela bolesnika.

Kakva je prognoza bolesti?

Ako se postigne kontrola bolesti, konacna prognoza JDM je povoljnija u odnosu na bolest kod odraslih.
Rizik od smrti postoji u retkim slucajevima gde dolazi do pojave komplikacija na plu¢ima, srcu,
crevima i nervnom sistemu tokom akutne faze bolesti. Funkcijska prognoza zavisi od razvoja i obima
naslaga kalcijuma (kalcinoza) i ozbiljnosti misi¢ne bolesti koja moze da dovede do atrofije/slabljenja
miSi¢a 1 kontraktura (zgrcenosti). Kalcinoza se javlja kod 10-30% dece sa JDM. Za sada nema
efikasnog le¢enja ove komplikacije.
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Tok bolesti moZze biti podeljen na nekoliko podtipova. Monocikli¢ni JDM predstavlja samo jedna
epizoda bolesti, koja se smiri tokom 2 godine posle pocetka i nikad se vise ne povrati. Ovaj oblik ima
najpovoljniju prognozu.

JDM sa dugotrajnim policiklicnim tokom se karakteriSe fazama smirivanja sa jednim ili viSe epizoda
ponovnog rasplamsavanja bolesti, nakon prekida lecenja.

Dugotrajno aktivna bolest se karakteriSe stalnim odrZzavanjem aktivnosti uprkos leenju. U ovoj
poslednjoj grupi postoji veliki rizik od komplikacija koje su prethodno opisane.
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