Informacija tévams
JAUNATVINIS DERMATOMIOZITAS

Kas tai per liga?

Jaunatvinis dermatomiozitas (JDM) yra priskiriamas vadinamosioms autoimuninéms ligoms. Tai ligos,
kuriomis sergant imuniné sistema sukelia neinfekcinj audiniy uzdegima. Esant dermatomiozitui, uzdegimas
pazeidzia labai smulkias raumeny (miozitas) ir odos (dermatitas) kraujagysles. Tai lemia raumeny skausma ir
silpnuma, odos pazeidimg. DaZniausiai pazeidziami klubo ir peties sanarius supantys raumenys. Pakenkiama
veido, virSutiniy akies voky, krumpliy, keliy ir alkiiniy oda. Liga gali pasireiksti bet kokio amziaus zmogui. Jei
liga atsiranda iki 16 mety, vadinama jaunatvine.

Kas sukelia liga? Ar ji paveldima? Kodél susirgo mano vaikas? Kaip to buvo galima iSvengti?

Kaip ir daugelio autoimuniniy ligy, tiksli dermatomiozito priezastis néra zinoma. Manoma, kad jos atsiradimg
lemia daug faktoriy, tarp jy genetiniai polinkiai ir aplinkos veiksniai. JDM néra paveldima liga, taciau yra
didesné galimybé susirgti autoimuninémis ligomis Seimose, kuriose vaikas serga JDM. Dabar labai intensyviali
tyrinéjama aplinkos jtaka ligai atsirasti. Manoma, kad JDM i$provokuoti gali mikroorganizmai, kurie sukelia
patologinj imuninés sistemos atsaka. Kadangi néra zinomi liga sukeliantys faktoriai, ligos prevencija
negalima.

Koks ligos daznis?

JDM tarp vaiky pasitaiko retai, ja serga 4 i§ 100 000 vaiky. Mergaités serga 2 kartus dazniau negu berniukai.
Dazniausiai susergama 4-10 mety. Labai nedidelé geografiné ar rasiné ligos priklausomybé. Suaugusiyjy
dermatomiozito israiSka ir eiga skiriasi nuo vaiky. Pastaryjy dermatomiozitas néra susijes su piktybiniais
navikais.

Kokie pagrindiniai simptomai?

Didéjantis nuovargis, raumeny silpnumas, fizinio aktyvumo sumazéjimas — pagrindiniai ligos simptomai,
kuriuos lemia raumeny uzdegimas. Raumeny ir sgnariy skausmas yra vienas i§ pagrindiniy ligos pozymiy. Kai
kuriems vaikams pasireiskia ,,tikras* sagnariy uzdegimas su sgnariy patinimais ir skausmais. Odos pazeidimas
iSryskéja kartu ar kiek véliau po atsiradusio raumeny pazeidimo.

Odos pazeidimas pasireiskia raudonu, Zvyneliniu bérimu, lokalizuotu tipinése vietose: vir§ krumpliy, keliy,
alkliniy ir ¢iurny sanariy (Gotrono papulés). Veide atsiranda nedideliy patinimy ir paraudimas aplink akis
(periorbitiné eritema), skruosty srityse (eriteminis bérimas), gana daznas virSutinio akies voko spalvos
pakitimas (periorbitinis heliotropinis dermatitas). Bérimas patiméja nuo saulés spinduliy (fotojautrumas).
Bérimas gali biiti labiau generalizuotas ir dengti kitas kiino dalis, iSopéti.

Specifiniai kraujagysliy pakitimai matomi raudony taskeliy pavidalu nagy volelivose ir voky srityje. JDM
budingas simetrinis galiniy proksimaliniy, kaklo, nugaros, kriitinés, pilvo raumeny pazeidimas, kuris reiskiasi
$iy raumeny silpnumu. Vaikas gali atsisakyti eiti ] mokykla, sportuoti, mazesni vaikai gali pradéti prasytis, kad
suauge imty juos ant ranky. Ligai progresuojant ligoniui sunku lipti laiptais ar atsikelti i§ lovos. UZdegimo
apimti raumenys trumpéja (vystosi kontraktros), galinés fiksuojamos sulenktoje pozicijoje, sutrinka jy
funkcija. Uzsitgsus ligai, gali atsirasti kalcio depozity po oda, susiformuoja kiety mazgeliy, jie iSopéja,
pradeda tekéti balkSvas skystis (kalcinozé). Pazeidziami praktiskai visi prie skeleto prisitvirtinantys raumenys,
netgi tie, kurie dalyvauja kvépavimo, rijimo ir kalbos procesuose. Taigi atsirandantys balso pakitimai,
sunkumas ryjant / valgant, kosulys ir sunkesnis kvépavimas yra grésmingi simptomai. Taip pat atsiranda pilvo
skausmy, diskomfortas pilvo srityje, viduriy uzkietéjimas. Retai pasitaiko zarnyno kraujagysliy pazeidimas.

Kaip liga diagnozuojama? Kokie atliekami tyrimai?

Diagnozuojant JDM, remiamasi klinikiniais radiniais (odos ir raumeny pakitimais) ir laboratoriniais tyrimais.
IS pradziy liga gali bati panaSi j jaunatvinj idiopatinj artrita, vaskulita ar kitg jgimta raumeny ligg.
Diferencijuojama remiantis klinikiniy ir laboratoriniy tyrimy duomenimis. Raumeny pazeidimo sunkumas
nustatomas tiriant raumeny jéga jvairiose kiino dalyse. Smulkiyjy kraujagysliy pazeidimas matomas pirsty
naguose (nagy kapiliaroskopija). Raumenys tampa tarsi issunkti. Medziagos, esan¢ios raumenyse, Sergant



JDM, prasisunkia j krauja, todél kraujyje galima istirti jy kiekj. Pagrindinés jy — baltymai — raumeny
fermentai. Tiesa, panasas fermentai atsiranda sergant kai kuriomis kepeny ligomis, taciau tada stebima kitokia
ligos klinika. Sergant JDM, gali biti teigiami antinukleariniai antiktinai (ANA), nors teigiami ANA bina ir
sergant kitomis autoimuninémis ligomis. Raumeny funkcijos sutrikimai nustatomi naudojant specialius,
adatomis j raumenis jleidziamus elektrodus (elektomiografija, EMG). Raumeny pazeidimas matomas ir atlikus
magnetinj rezonansg (MR). Raumeny biopsija (paimamas mazas raumens gabaliukas) yra labai svarbus
tyrimas, kuris parodo proceso aktyvumg ir prigimtj. Kiti tyrimai atlickami norint nustatyti organy jtraukima j
procesa. Elektrokardiografija (EKG), Sirdies ultragarsas atliekami diagnozuojant Sirdies ligas; kriitinés
rentgenograma ar kompiuteriné tomografija kartu su plauciy funkcijos tyrimais parodo plauciy pakenkimo
laipsnj. Rentgenograma ryjant rentgeno kontrasta parodo ryklés ir stemplés bukle. Pilvo echoskopija atliekama
zarny pazeidimui nustatyti.

Kokia yra atliekamy testy reik§mé?

Ligos diagnostika pagrista budingais klinikiniais odos ir raumeny, vidaus organy pokyciais, taip pat
laboratoriniy ir kity tyrimy duomenimis. Laboratoriniai tyrimai patvirtina diagnozeg. Labai svarbi yra raumeny
fermenty koncentracija kraujo plazmoje.

Gydymas

Gydymo tikslas yra pasiekti ligos remisija. Kiekvienas pacientas gydomas labai individualiai. Jei liga
negydoma, pakenkimai gali biiti negriztami ir sukelti nejgaluma, kuris liks net ligai pasiekus remisijg. Kai
kurioms Seimoms reikia psichologo pagalbos, padedancios susigyventi su liga. Vaistai skirti stabdyti
uzdegiminiams procesams ir uzkirsti kelig organy pakenkimui.

Gliukokortikoidai. Sie vaistai labai gerai kontroliuoja uzdegiminj procesa. Jei reikia greito jy poveikio, vaistai
gali biti leidziami j veng. Nors Sie vaistai veikia grei¢iau ir efektyviau uz kitus, turi Salutiniy poveikiy
vartojant juos ilgg laikg didelémis dozémis. Pagrindiniai gliukokortikoidy Salutiniai poveikiai: augimo
sulétéjimas, padidéjes jautrumas infekcijoms, aukstas arterinis kraujospiidis ir osteoporozé (kauly retéjimas).
Steroidai uZslopina nattiraliai organizmo gaminamus steroidus, todé¢l staiga nutraukus gydyma, gali iStikti
mirtinas pavojus. Gliukokortikoidy dozé turi buti maZinama palaipsniui. Gydymas steroidas paprastai
derinimas su kitais vaistais, pvz., metotreksatu ar ciklosporinu A, kurie padeda greiciau pasiekti remisijg ir
leidzia sumazinti steroidy doze.

Metotreksatas. Metotreksatas pradeda veikti po 6-8 savai¢iy. Vaistas geriamas ilga laika. Jo pagrindiniai
Salutiniai poveikiai: pykinimas, burnos gleivinés opos, plauky slinkimas ir kepeny pazeidimas. Kepeny
paZeidimas biina vidutinio sunkumo, tac¢iau gali patméti dél alkoholiniy gérimy vartojimo. Kartu su $iuo
vaistu skiriama foliné riigStis mazina Salutiniy poveikiy tikimybe. Metotreksatas veikia vaisiy, todél jo
negalima vartoti nés¢iosioms. Padidéja ir infekcijy rizika, ypa¢ véjaraupiy.

Ciklosporinas A, kaip ir metotreksatas, vartojamas ilga laika. Salutiniai reiskiniai: padidéjes arterinis
kraujospudis, padidéjes kiino plaukuotumas, danteny hiperplazija ir inksty problemos.

Intraveniniai imunoglobulinai. Tai yra koncentruoti zmogaus antikiinai. Jie leidziami j vena, kad mazinty
uzdegima. Tikslus vaisto veikimo mechanizmas néra Zinomas.

Azatioprinas arba ciklofosfamidas skiriami rezistentinéms ligos formoms gydyti. Biologiniai vaistai dar tik
tyrinéjami. Manoma, kad jie galés pagerinti JDM gydymo rezultatus.

Fizioterapija. Vaikas ir tévai mokomi tam tikry tempimo, raumeny stiprinimo, judesio pratimy. Taip
stengiamasi i§vengti raumeny jégos susilpnéjimo, sanariy kontraktiiry. Svarbu, kad tévai biity supazindinti su
vaiko reabilitacijos programa ir dalyvauty joje. Rekomenduojama vartoti kalcio ir vitamino D preparatus.

Kiek trunka gydymas?
Tai priklauso nuo ligos intensyvumo ir sunkumo. Kai kuriems vaikams pakanka visai trumpalaikio gydymo (1
-2 mety) tam, kad liga pereity j remisijg. O kitiems pacientams gydymas trunka metais. Neaktyvi liga yra



nustatoma, kai vaikui simptomai nepasireiSkia keletg ménesiy. Per greitai nutrauktas gydymas didina ligos
patiméjimo galimybe.

Kokie specialistai prizitiri pacienta?

Pas vaiky reumatologa reikia apsilankyti kas 3 ménesius ar pagal reikalg. Svarbu stebéti ligos aktyvuma,
vaisty Salutinj poveikj. JDM paZzeidzia visus organus, tod¢l svarbu atidziai patikrinti vaika. Per apziiira
kartojami raumeny funkcijos tyrimai, raumeny fermenty kiekio tyrimai kraujyje. Pagal gautus duomenis
sprendziama apie gydymo efektyvuma, koregavima ir testinuma.

Kokia ligos prognozé?

Kontroliuojamo JDM prognozé yra pakankamai gera. JDM néra susijes su piktybiniais augliais. Taciau jei
pazeidziami ryklés, kvépavimo raumenys, yra pazeista Sirdis, nervy sistema ar virSkinimo traktas, prognoze
blogéja. Judesiy funkcijos pazeidimas priklauso nuo besiformuojanciy kalcifikaty ir raumeny pazeidimo,
raumeny atrofijos ir kontraktiiry atsiradimo. Kalcinozé atsiranda 10-30 proc. vaiky, serganciy JDM. Specifinio
kalcinozés gydymo néra. Pagal ligos eiga liga galima suskirstyti j kelis potipius. JDM, kuris pasireiskia tik
vienu ligos paiiméjimu, po to pasiekiama remisija ir liga 2 metus nepaiiméja, turi geriausia prognoze.
Policiklinés eigos JDM atveju po gydymo pabaigos ir remisijos liga paiméja keleta karty. Létinio aktyvaus
JDM eigos atveju, nepaisant taikomo gydymo, liga yra visada aktyvi, gresia didelé komplikacijy rizika.



