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Úvod
Dermatomyozitída patrí do heterogénnej skupiny imu-

nitne sprostredkovaných myopatií, ktoré sa označujú ako 
idiopatické myozitídy. Tieto ochorenia sa manifestujú ako 
samostatné formy, v kombinácii s inými autoimunitnými 
ochoreniami alebo v kombinácii s malígnymi nádorový-
mi ochoreniami (1-5). Na základe klinických, imunopato-
logických, histologických kritérií, na základe rôznej res-
ponzibility na kortikoterapiu a iné formy imunoterapie, 
k idiopatickým myozitídam patria tri základné nozologic-
ké jednotky: polymyozitída (PM), dermatomyozitída (DM) 
a myozitída s inkluzívnymi telieskami (inclusion body my-
ositis - IBM). Včasné určenie správnej diagnózy u týchto 
ochorení je veľmi dôležité, lebo predstavujú v dospelosti, 
ale aj u detí, najväčšiu skupinu získaných myopatií, ktoré sú 
potenciálne dobre liečiteľné. Skutočná incidencia PM, DM 
a IBM nie je známa, pre všetky tri ochorenia sa odhadu-
je na 10/1000 000 (1,2,4,5). Podľa nedávnej epidemiologickej 
štúdie z Austrálie (Limaye a spol. 2007) má DM inciden-

ciu 1,4 na milión a PM 6,6 na milión populácie (6). V minu-
lom čísle tohto časopisu (Neurológia 2007; 2: 79 - 83) sme 
podrobne referovali o polymyozitíde (1). Cieľom tejto práce 
je podať prehľad súčasných poznatkov o patogenéze, kli-
nickej symptomatológii, diagnostike, liečbe a prognóze 
dermatomyozitídy.

Dermatomyozitída
I. Patogenéza

Dermatomyozitída je autoimunitné ochorenie sprostred-
kované humorálnou imunitou, na rozdiel od polymyozitídy, 
ktorá je sprostredkovaná celulárnou imunitou (1-5,7,8). Au-
toimunitné humorálne mechanizmy sú pri DM namiere-
né proti endotelu endomyziálnych kapilár, niekedy aj pro-
ti endotelu iných drobných ciev, a v konečnom dôsledku 
spôsobujú mikroangiopatiu. Protilátky aktivujú komple-
mentový systém, vedú k depozitám imunokomplexov v ka-
pilárach a drobných cievach, resp. spôsobujú okluzívnu 
kapilaritídu, resp. vaskulitídu. Autoimunitný proces spô-
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sobuje edém endoteliálnych buniek, kapilárnu trombózu 
a nekrózu. V dôsledku hypoperfúzie a ischémie dochádza 
k perifascikulárnej atrofii svalových vlákien, príležitostne 
až k mikroinfarktom svalových vlákien (2,4,5,7-9). V patogené-
ze sa uplatňujú B-lymfocyty, plazmatické bunky a CD4+ 
bunky. Neskôr do okolia postihnutých svalových vlákien 
prestupujú aj makrofágy (1,2,5,9,12,13). Cieľový antigén tejto hu-
morálnej autoimunitnej reakcie nie je známy. Rovnako nie 
je známy ani jej spúštajúci mechanizmus. Hypoteticky sa 
pripúšťa, že vírusová infekcia by mohla nepriamo spustiť 
autoimúnny proces v dôsledku skríženej reakcie so špeci-
fickým antigénom endotelu kapilár, zmenou expresie auto-
antigénu na endoteliálnych bunkách alebo stratou fyziolo-
gickej autotolerancie (2,7).

II. Histopatologický nález
Pre DM je typická multifokálnosť patologického procesu, 

pričom frekvencia a závažnosť histopatologických abnor-
mít je vo svalových vzorkách značne variabilná (2-5,7-9). Cha-
rakteristickým histologickým nálezom je perifascikulárna 
atrofia svalových vlákien (2,4,5,7-9). Tento nález je prítomný 
cca u 50 % adultných foriem DM a u cca 90 % juvenilných 
foriem DM (8,9). Včasnou a častou histologickou abnormi-
tou pri DM sú depozitá C5b-9 komplementu alebo membrá-
nového útočného komplexu („membrane attack complex“) 
v kapilárach, drobných cievach alebo aj okolo nich (8,9).
Dochádza k ukladaniu aj iných komponentov komplemen-
tu, aj k ukladaniu imunoglobulínu M a zriedkavejšie i imu-
noglobulínu G. Časovo tieto depozitá predchádzajú zápalo-
vé a iné štrukturálne zmeny vo svalových vláknach.

Zápalové bunkové infiltráty sú tvorené najmä B-lymfo-
cytmi, CD4+ lymfocytmi a makrofágmi (2,7-9). Lokalizované 
sú predovšetkým perivaskulárne a perimyziálne. Okluzív-
ny zápal kapilár, drobných ciev spôsobuje často ischemické 
zmeny príslušného okrsku svalových vlákien a tiež reduk-
ciu hustoty kapilár. Výsledkom týchto zmien je už spo-
menutá perifascikulárna atrofia svalových vlákien. Peri-
fascikulárna oblasť zahŕňa drobné degenerované svalové 
vlákna, atrofické, ale aj normálne svalová vlákna (9). Prítom-
né bývajú roztrúsené nekrotická vlákna, ktoré nebývajú na 
rozdiel od PM a IBM infiltrované (7-9).

Histopatologické odlíšenie DM od PM (1,2,5,7,9):
Pri DM sú v zápalových infiltrátoch prítomné aj CD4+ 

T-bunky a plazmatické bunky, ktoré pri PM chýbajú. 
Pri PM nie je prítomná, na rozdiel od DM, perifascikulár-
na atrofia svalových vlákien. Pri PM majú cievy, kapiláry 
normálnu štruktúru, na rozdiel od patologických nálezov 
pri DM (depozitá imunokomplexov, kapilárna trombóza, 
nekróza; redukcia kapilár).

III. Klinický obraz
1. Svalové príznaky:

DM sa môže manifestovať v ktoromkoľvek veku života, 
má však dva vekové vrcholy výskytu (3-5). Na rozdiel od PM, 
ktorá sa vyskytuje u detí extrémne vzácne, má DM prvý 
vrchol svojho výskytu vo veku 5 - 15 rokov – juvenilná forma 
DM (3,5,10,11). DM však môže vzniknúť aj v predškolskom ve-

ku, dokonca aj v dojčeneckom období (9). Druhý vrchol vý-
skytu DM je vo veku od 45 do 65 rokov – adultná forma 
DM (3,9). DM postihuje častejšie ženy ako mužov (3,5,6,9).

DM sa manifestuje symetrickou slabosťou flexorov ši-
je, symetrickou slabosťou pektorálneho svalstva, svalov 
ramenného a panvového pletenca (3-5,8,9,11). Tieto svaly sú 
postihnuté ako prvé a v najväčšej intenzite. Pacienti sa sťa-
žujú na neschopnosť zdvihnúť ruky nad hlavu, majú ťaž-
kosti, alebo nedokážu vstať zo sedu a chodiť po schodoch. 
Distálne svaly končatín sú postihnuté zriedkavo a vždy me-
nej výrazne ako proximálne svaly.

Vývoj svalovej slabosti je najčastejšie subakútny, v tr-
vaní niekoľkých týždňov – subakútna forma PM. Niekedy 
je vývoj náhly v trvaní niekoľkých dní – akútna forma DM 
alebo pozvoľný s vývojom niekoľkých mesiacov – chronic-
ká forma DM (9). Myalgie sú relatívne časté, viac sú vyjadre-
né pri rýchlejšej progresii DM (2,4,5,9). Juvenilná forma DM 
sa najčastejšie vyvíja pod subakútnym klinickým obrazom 
svalovej slabosti a myalgií, ktorým predchádza únava, sub-
febrílie a kožné prejavy (9).

Jedna tretina pacientov s DM má dysfágiu, ktorá je dô-
sledkom postihnutia orofaryngeálneho a ezofageálneho 
svalstva (3,5,8,9). Pri jeho výraznejšom postihnutí sú pacienti 
ohrození možnosťou vzniku respiračnej pneumónie. Zried-
kavo býva prítomná slabosť tvárového, mimického svalstva 
a svalov jazyka, čo sa prejaví ťažkosťami pri hryzení, žuva-
ní potravy a dyzartriou (5,9).

Hyperakútna fulminantná rabdomyolytická forma pred-
stavuje najzávažnejšiu formu DM, jej výskyt je našťastie 
vzácny. Dochádza pri nej k rozsiahlej nekróze svalových 
vlákien, k výraznej myoglobinémii. Klinický stav sa mô-
že komplikovať myoglobinúriou, pacient je vitálne ohroze-
ný rizikom akútneho renálneho zlyhania a metabolickým 
rozvratom (2-5,11).

Objektívny neurologický nález (5,8,9): šľachovookosticové 
reflexy sú výbavné, všetky modality citlivosti sú intaktné, 
svalstvo býva asi u polovice pacientov citlivé na pohmat, 
trofické zmeny svalov v prvých týždňoch (akútna, suba-
kútna forma), mesiacoch (chronická forma) trvania DM 
nie sú prítomné.

Svalový test: je nezastupiteľný pri hodnotení svalovej si-
ly a priebehu DM (1,8).

2. Kožné príznaky:
DM je zvyčajne charakteristická kožným exantémom, 

ktorý sprevádza alebo predchádza vznik svalových prízna-
kov (2-5,8,9).

Typické kožné zmeny, ktoré uľahčujú diagnostiku DM, 
sú (3-5,9):

Heliotropný exantém – purpurové sfarbenie očných vie-
čok často združené s periorbitálnym edémom

Gottronove papuly – vyvýšené papulárne, erytematózne, 
šupinovaté lézie nad členkami

Z ďalších kožných prejavov sa môžu vyskytovať (4,5,8,9):
Príznak V – plochý na slnko citlivý erytém na tvári, šiji 

a prednej stene hrudníka v tvare V
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Šálový príznak – plochý erytém na ramenách a hornej 
časti chrbta

Príznak puzdra na pištoľ – plochý erytém na bedrách
Gottronov príznak – plochý erytém nad extenzormi v ob-

lasti lakťov, kolien a členkov

Niektorí pacienti s DM majú v lôžkách nechtov dilatova-
né kapilárne kľučky, ktoré sú niekedy trombotizované alebo 
spojené s hemorágiami (9).

Kalcinóza podkožia a kože – vyskytuje sa u 30 - 70 % de-
tí s juvenilnou DM, u dospelých je výnimočná (4,5,9,10). Kal-
cinóza má tendenciu vznikať na miestach vystavených tla-
ku – lakte, kolená, členky. Kalcifikáty môžu spôsobovať 
závažné deformity. U veľmi ťažkých foriem juvenilnej DM 
alebo u neadekvátne liečenej juvenilnej DM dochádza k ul-
cerácii kože a uvoľneniu kalcifikovaného tkaniva (9). Exul-
cerované kalcifikáty sa môžu ľahko infikovať.

3. Klasifikácia dermatomyozitíd podľa charakteru manifes-
tácie svalových a kožných príznakov (2,12):
a. Klasická DM – s typickými vyššie uvedenými svalovými 

a kožnými príznakmi
b. DM sine myositis – hypomyopatická DM, amyopatická 

DM
c. DM sine dermatitis – kožné postihnutie je minimálne 

alebo subklinické, manifestná je len myozitída. V tých-
to prípadoch ochorenie imponuje ako polymyozitída, 
ide však o dermatomyozitídu, čo potvrdí typický histo-
patologický nález (2)

Hypomyopatická DM – prítomnosť kožných DM zmien 
v trvaní 6 mesiacov a dlhšie u jedincov, ktorí nemajú žiad-
ne príznaky svalovej slabosti, ale pri paraklinických labora-
tórnych vyšetreniach majú určité prejavy svalového postih-
nutia, resp. zápalu (sérová kreatínkináza, elektromyogram, 
svalová biopsia, magnetická rezonancia) (12).

Amyopatická DM – prítomnosť kožných DM zmien v tr-
vaní 6 mesiacov a dlhšie u pacientov, ktorí nemajú žiadne 
príznaky svalovej slabosti, majú normálnu hladinu sérovej 
kreatinkinázy a nemajú prítomné ani laboratórne prízna-
ky myozitídy (2,12).

Pacienti s hypomyopatickou a amyopatickou formou 
DM sú diagnostikovaní, liečení a sledovaní dermatológmi. 
Asi u 10 % týchto pacientov dôjde niekoľko mesiacov až 
rokov po vzniku kožných príznakov aj ku klinickým pre-
javom myozitídy (12). U ďalších 10 % pacientov do 6 mesia-
cov od vzniku kožných zmien dochádza k manifestácii po-
tenciálne fatálnej pľúcnej fibrózy (interstitial lung disease) 
bez akýchkoľvek príznakov myozitického postihnutia (12). 
Pre tento subfenotyp DM nedávno Geromi a spol. (2006) 
navrhli termín „pre-myopatická dermatomyozitída“ a zdôraz-
nili nutnosť jej včasnej diagnostiky a agresívneho život za-
chraňujúceho terapeutického manažmentu (12).

4. Asociované mimosvalové príznaky:
- Srdcové (3,5,8,9): Samostatné formy kardiálnych ochorení 

sú pri DM zriedkavé, môže ísť o perikarditídu, myokar-

ditídu a kongestívne kardiálne zlyhávanie. U juvenilnej 
DM aj adultnej DM sa pomerne často však vyskytujú 
EKG abnormality, vrátane kondukčných porúch a aryt-
mií. Echokardiograficky sa zisťujú komorové a septálne 
kinetické abnormity a redukcia ejekčnej frakcie ľavej ko-
mory.

- Pľúcne (3,5,9,12): Intersticiálne pľúcne postihnutie (pľúcna fib-
róza) – sa vyskytuje asi u 10 % pacientov s adultnou DM, 
môže sa vyskytovať aj u juvenilnej formy DM. Symp-
tómy pľúcnej fibrózy (dyspnoe, neproduktívny kašeľ) 
sa môžu vyvíjať postupne, alebo môžu vzniknúť ná-
hle, a často predchádzajú manifestáciu svalovej slabos-
ti – pozri premyopatická dermatomyozitída (9,12). Klinic-
ký obraz pľúcnej fibrózy je pri DM podstatne závažnejší 
ako pri polymyozitíde. Asi 50 % pacientov s pľúcnou fib-
rózou a DM má pozitívne protilátky proti histidyl trans-
fer RNA syntetáze, tzv. anti-Jo-1 (9,13).

U pacientov so signifikantnou orofaryngeálnou 
a ezofageálnou svalovou slabosťou môže vzniknúť as-
piračná pneumónia.

- Gastrointestinálne (3,5,9): Zápal priečne pruhovaného sval-
stva a hladkého svalstva pažeráka a hltanu môže viesť 
k dysfágii a oneskorenému vyprázdňovaniu žalúdka. 
Vaskulitídy, okluzívne vaskulopatie tráviaceho traktu 
môžu viesť k závažným komplikáciam. Vyskytujú sa 
hlavne u juvenilnej formy DM, zriedkavejšie sú u adult-
nej formy. Vaskulopatie môžu spôsobovať slizničné lé-
zie, perforácie a život ohrozujúce krvácania.

- Kĺbové (3,5,9): Artralgie s alebo bez súčasnej artritídy sú 
častým prejavom DM. Artritída je typicky symetrická 
a postihuje veľké aj malé kĺby. U juvenilnej DM, menej 
často u adultnej DM, dochádza k úľave artralgií a my-
algií, ak sú končatiny flektované. Žiaľ, u detí to vedie 
k vývoju flekčných kontraktúr nad veľkými kĺbmi (3,9). 
Kontraktúra spôsobujúca plantárnu flexiu v členku spô-
sobuje chôdzu po špičkách a patrí k pomerne včasným 
príznakom DM u detí (9).

- Nekrotizujúca vaskulopatia (5,9): Okrem zmien na sva-
loch, koži a tráviacom trakte môže spôsobovať postih-
nutie očí (sietnica, spojivka), obličiek a pľúc.

- Obličky (3,5,9): Môžu byť poškodené okluzívnou nekro-
tizujúcou vaskulitídou alebo masívnou nekrózou sva-
lového tkaniva pri akútnych a fulminantných formách 
DM (3,9). V týchto prípadoch vedie excesívna myoglobi-
némia k myoglobinúrii a akútnej renálnej tubulárnej ne-
króze. Pacienti sú v tomto stave stave ohrození na živote 
akútnym obličkovým zlyhaním a metabolickým rozvra-
tom.

5. DM združená s iným autoimunitným ochorením alebo ko-
lagenózou:

Zisťuje sa asi u 10 % pacientov (3-5,7-9,14). Z autoimunitných 
ochorení bývajú s DM najčastejšie asociované autoimunit-
ná tyreoiditída, psoriáza a reumatoidná artritída (3-5,9,14). 
Myasténia gravis, ktorá býva relatívne často asociovaná 
s polymyozitídou a tymómom, sa v kombinácii s derma-
tomyozitídou vyskytuje len výnimočne (14). Zriedka sa DM 
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môže vyskytnúť v kombinácii so sklerodermiou a systémo-
vým lupus erytematosus. Myozitídy boli popísané aj v aso-
ciácii so zmiešanou (overlap) kolagenózou. Táto má kli-
nické prejavy sklerodermie, SLE, reumatoidnej artritídy 
a súčasnej DM, len vzácne ide o PM (1,9).

6. DM a malígne nádorové ochorenia:
Pri adultnej DM vo veku nad 40 rokov s rovnakým za-

stúpením pohlaví sa zistil zvýšený výskyt malígneho ná-
dorového ochorenia, podľa rôznych štúdií sa pohybuje 
v rozpätí od 6 % do 45 % (8,9,15,16). U detí s juvenilnou DM 
sa vyšší výskyt malignít nezistil. Pri DM ide najčastejšie 
o karcinómy ovárií, pľúc, čriev, pankreasu a non-Hogkinov
lymfóm (9,15,16). Vo väčšine prípadov sa malígne nádory 
manifestujú v priebehu prvých dvoch rokoch po vzniku 
DM (8,9). U žien s DM je potrebné pravidelné vyšetrenie 
prsníkov a malej panvy, u mužov vyšetrenie testes a prosta-
ty (9). Rovnako sú indikované pravidelné kontroly hrudníka 
a brušnej dutiny počítačovou tomografiou, a tiež kolono-
skopie (9,15). Medzi závažnosťou DM a prítomnosťou alebo 
neprítomnosťou nádorov nie je žiadny korelát (9).

Paraneoplastická DM sa môže vzácne vyskytnúť pri ma-
lígnych tymómoch, o niečo častejšie sa pri nich však vy-
skytuje PM (17). Po myasténii gravis predstavujú PM a DM 
druhé najčastejšie paraneoplastické autoimunitné neurolo-
gické ochorenia, ktoré sa manifestujú v asociácii s tymó-
mami predného mediastína (17).

IV. Laboratórne nálezy
1. Zvýšená hladina sérovej kreatínkinázy (CK), a ďalších 
svalových enzýmov a substancií:

Nekróza svalových vlákien vedie v sére k zvýšeniu krea-
tínkinázy, aldolázy, myoglobínu, laktát dehydrogenázy, as-
partát aminotrasferázy (AST) a alanín aminotransferázy 
(ALT). Sérová CK je najcitlivejší a špecifický marker sva-
lového poškodenia (3-5,9,11,18). CK sa nachádza voľne v sar-
koplazme svalového vlákna a má nízku molekulovú váhu. 
Preto už pri ľahkom zápalovom poškodení svalových vlá-
kien dochádza k vzostupu CK v sére. Sérová CK je skoro 
u všetkých pacientov s DM zvýšená 5 až 50-násobne opro-
ti norme. Hladina sérovej CK nekoreluje so stupňom sva-
lovej slabosti. Sledovanie sérovej kreatinkinázy je užitočné 
pri monitorovaní reakcie na liečbu. Zreteľný pokles séro-
vej kreatínkinázy je predzvesťou nástupu zlepšovania kli-
nického stavu u pacientov s DM (11). So vzostupom sérovej 
CK dochádza v sére aj k vzostupu AST a ALT, čo pomerne 
často vedie k mylnému podozreniu na ochorenie pečene. 
Diagnosticky je významné, že hepatálne špecifický enzým 
GMT je normálny; v norme je aj hladina bilirubínu.

2. Myoziticko – špecifické autoprotilátky (myositis-specific 
autoantibodies – MSA):

Súčasťou abnormálnych imunitných reakcií pri DM 
a PM sú autoprotilátky proti nukleárnym a cytoplazma-
tickým antigénom (13). Väčšina týchto autoprotilátok patrí 
k myoziticky asociovaným autoprotilátkam (MAA), kto-
ré nie sú špecifické pre myozitídy a vyskytujú sa napr. aj 

u kolagenóz bez prítomnosti myozitídy (13). Časť pacientov 
však má aj autoprotilátky typu MSA – myositis specific auto-
antibodies, ktoré sú namierené proti cytoplazmatickým ri-
bonukleo-proteínom uplatňujúcim sa v procesoch translá-
cie (13). Diferenciálna diagnostika pacientov s príznakmi 
suspektnými s DM alebo PM zahŕňa rôzne neuromusku-
lárne ochorenia. Hengstman a spol. (2005) vyšetrili séra 
97 pacientov s DM alebo PM a séra 107 pacientov s rôz-
nymi dobre definovanými neuromuskulárnymi ochorenia-
mi na prítomnosť MSA (13). Prítomnosť MSA zistili u 43 
(42,0 %) pacientov s DM alebo PM a len u jedného (0,9 %) 
zo skupiny s rôznymi neuromuskulárnymi ochoreniami. 
Senzitivita MSA pre DM a PM je na úrovni cca 42 % aj pod-
ľa iných štúdií (2,13). Veľmi významný je však fakt, že všetky 
tri najčastejšie MSA (anti-Jo-1; anti-Mi-2; anti-SRP) sú vy-
soko špecifické (99 %) pre DM a PM (13).

MSA sú asociované so špecifickým HLA haploty-
pom a každý pacient s DM alebo PM môže mať len jeden 
typ MSA (9,13). Patogenetický vzťah týchto protilátok k DM 
a PM nie je známy. Anti-Jo-1 protilátky, ktoré sú asoci-
ované s pľúcnou fibrózou a artritídou, bývajú prítomné 
cca u 15 % pacientov s idiopatickými myozitídami (9). Prí-
tomnosť anti-Jo-1 protilátok je asociovaná s miernou re-
akciou na liečbu a nepriaznivou dlhodobou prognózou, 
čo však súvisí s pľúcnou fibrózou a nie priamo s myozití-
dou. Dôležité je zistenie, že prítomnosť anti-Jo-1 autopro-
tilátok, ale aj anti-Mi-2 a anti-SRP vylučuje diagnózu inclu-
sion body myositis – IBM (1,13).

3. Elektromyografia:
Charakteristické EMG nálezy pri idiopatických myozi-

tídach sú (2,5,9,18,20):
a. zvýšená inzerčná a spontánna aktivita s fibrilačnými 

potenciálmi, pozitívne ostré vlny, a niekedy pseudomy-
otonické výboje a komplexné repetitívne výboje

b. akčné potenciály motorických jednotiek krátkeho trva-
nia, nízkej amplitúdy a polyfázického charakteru

c. rýchly nábor akčných potenciálov motorických jedno-
tiek pri voluntárnej kontrakcii

Uvedené EMG nálezy sa zisťujú najmä pri akútnejších 
formách DM.

Pri dlhšom trvaní zápalového ochorenia svalu (najmä 
chronická DM) sa často stretávame s ťažšie interpretova-
teľnými nálezmi a v diferenciálnej diagnostike môže byť 
užitočné aj vyšetrenie vodivosti periférnych vlákien (20). 
V neskoršom priebehu myozitíd sa môžu zaznamenať veľ-
ké polyfázické potenciály, ako prejav chronicity ochorenia 
so štiepením svalových vlákien a súčasne aj ich regenerá-
ciou. Pri DM, ale aj pri PM so zlou odpoveďou na lieč-
bu môže postupne dochádzať k poklesu inzerčnej aktivity 
v dôsledku väzivovej prestavby svalového tkaniva (9).

EMG môže byť nápomocné v situácii, ak sa u pacienta 
s DM, ktorá dobre reagovala na liečbu, znovu objaví sva-
lová slabosť. Táto svalová slabosť môže byť buď prejavom 
exacerbácie myozitídy, alebo prejavom atrofie svalových 
vlákien typu 2 pri vzniku steroidnej myopatie.
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Pri exacerbácii DM sa natívnym EMG vyšetrením zis-
ťuje abnormná inzerčná a spontánna pokojová aktivita. 
Pri steroidnej myopatii (izolovaná atrofia svalových vlá-
kien typu 2) spontánna EMG aktivita chýba. Tieto dva 
stavy umožňuje odlíšiť aj vyšetrenie hladiny sérovej CK. 
Pri svalovej slabosti v dôsledku exacerbácie myozitídy je 
hladina sérovej CK zvýšená. Pri svalovej slabosti v dôsled-
ku steroidnej myopatie je aktivita sérovej CK v norme.

4. Magnetická rezonancia:
MR na základe priečnych rezov šijových, trupových 

a končatinových svalov môže poskytnúť informáciu o cha-
raktere svalového postihnutia (9). MR zisťuje v postihnu-
tých svaloch abnormné signálové zmeny v dôsledku zápalu, 
edému alebo v dôsledku väzivovej prestavby. MR vyšetre-
nie v žiadnom prípade nemôže nahradiť kvalitné klinické 
neurologicko-myologické vyšetrenie.

V. Diagnostika DM
Bohan a Peter v r. 1975 vypracovali diagnostické krité-

riá pre dermatomyozitídu (18):
1. Klinické kritériá:
a. Svalové príznaky – symetrická slabosť proximálneho 

svalstva (flexory šije, svaly ramenného pletenca, svaly 
panvového pletenca)
- progresívny vývoj v trvaní týždňov až mesiacov

b. Kožné príznaky – heliotropný exantém, periorbitálny 
edém, Gottronove papuly, V príznak, šálový príznak, 
Gottronov príznak, kalcinóza kože

2. Zvýšená aktivita sérovej kreatínkinázy
3. EMG nálezy – zvýšená inzerčná a spontánna aktivita, ma-

lé polyfázické potenciály, včasný nábor AP motorických 
jednotiek pri vôľovej kontrakcii

4. Svalová biopsia – perifascikulárna atrofia svalových vlá-
kien, okluzívny zápal kapilár a drobných ciev, redukcia 
hustoty kapilár, infiltráty B– a CD4+ lymfocytov.

Diagnóza DM je definitívna pri splnení všetkých 4 diag-
nostických kritérií. Diagnóza DM je definitívna aj pri spl-
není 3 diagnostických kritérií, ak sú prítomné kožné ná-
lezy (18). Ak sú prítomné dve diagnostické kritériá a kožné 
nálezy, je diagnóza DM pravdepodobná. Obvykle ide o pa-
cientov, ktorí spĺňajú klinické a laboratórne alebo elektro-
myografické kritériá diagnózy DM, a v histopatologickom 
obraze chýbajú príznaky zápalu. Najčastejšou príčinou, 
prečo sa nezachytí zápalový nález v bioptickej vzorke, je 
fokálna disperznosť myozitického procesu (2,3,5,7,9,11,19).

Dalakas a Hohlfeld (2003) podrobili diagnostické kri-
tériá podľa Bohana a Petera kritike (7). Namietajú, že tieto 
diagnostické kritériá kladú na rovnakú úroveň klinický ob-
raz, stanovenie CK, EMG a svalovú biopsiu, čo umožňu-
je stanoviť diagnózu DM alebo PM aj v prípade chýbania 
špecifického zápalového histologického nálezu (7). V súvis-
losti s polymyozitídou poukazajú aj na fakt, že endomyzi-
álne zápalové infiltráty môžu byť príležitostne prítomné 
aj u pacientov s rôznymi formami svalových dystrofií (fa-
cioskapulohumerálne, kongenitálne, pletencové dystrofie, 

dysferlinopatie) a u idiopatických nekrotizujúcich myopa-
tií (7). Podľa Dalakasa o Hohlfelda (2003) je PM diagnózou 
per exclusionem, čo znamená, že stanoviť definitívnu diag-
nózu PM možno len vtedy, ak ide o subakútny, chronický 
vývoj symetrickej proximálnej svalovej slabosti, so zvýše-
nou CK, myogénnym EMG nálezom, zápalovým nálezom 
v svalovom tkanive, pričom sú vylúčené všetky iné možné 
príčiny zápalu. Dalakas a Hohlfeld (2003, 2004) k bioptic-
kým kritériám zápalu pre DM a pre PM vyžadujú špeciali-
zované imunohistochemické vyšetrenia, ktoré však nie sú 
bežne dostupné (2,7).

Diagnostické kritériá pre DM a PM podľa Behana
a Petera (1975) sú klinicky praktické, senzitívne a osved-
čili sa v širokom klinickom používaní (1,4,8,9,11,18,21). Pri níz-
kej incidencii PM a DM je potrebné, aby sa zložitej prob-
lematike ich diagnostiky a liečby venovalo v Slovenskej 
republike špecializované centrum. Špalek a spol. (2007) 
v rokoch 1978 - 2007 diagnostikovali (podľa klinických, la-
boratórnych, elektromyografických a histopatologických 
kritérií Bohana a Petera), liečili a dispenzarizovali 108 pa-
cientov s DM a PM (21).

VI. Liečba
Hoci v posledných rokoch sa dosiahli významné pokroky 

v objasňovaní idiopatických myozitíd, ich liečba zostáva pre-
važne empirická, neselektívna – postihujúca veľa častí imu-
nitného systému a aj iných orgánov, čo sa prejavuje viacerý-
mi nežiaducimi účinkami (1,4,5,9,21,22). Identifikácia cieľových 
antigénov pri idiopatických myozitídach umožní v budúc-
nosti používať viac špecifickú a lepšie tolerovanú terapiu (2,21). 
Hlavným cieľom liečby je zlepšovanie svalovej sily, čo možno 
počas liečby dokumentovať aj svalovým testom (1,8,21).

1. Kortikoidy:
Prednizón – je liekom voľby pre všetky formy DM. S ohľa-

dom na okluzívnu kapilaritídu/vaskulitídu je u všetkých fo-
riem DM najvhodnejšie začať liečbu s intravenóznym po-
dávaním metylprednizolónu v bolusoch 0,5 g denne počas 
5 dní, alebo 1 g denne počas 3 dní (1,5,9,21,22). Vzápätí sa po-
dáva prednizón perorálne v iniciálnej terapeutickej dávke 
1 - 1,5 mg/kg telesnej hmotnosti denne. U detí s juvenilnou 
DM sa odporúčajú vyššie dávky 1,5 - 2 mg/kg telesnej hmot-
nosti denne (5,21). Vysoké dávky prednizónu významne zlep-
šujú svalovú silu a svalové funkcie, upravujú kožné nálezy 
a redukujú morbiditu. So zlepšovaním svalovej sily dochá-
dza u pacientov s DM k postupnému poklesu hladiny séro-
vej CK (11,21). Pokles sérovej CK môže predchádzať zlepšo-
vaniu svalovej sily, ale dôležitý je poznatok, že prednizón 
je schopný znižovať hladinu CK aj bez zlepšovania svalo-
vej sily (21). Preto pri monitorovaní terapie prednizónom sa 
nemožno spoliehať len na hladinu sérovej CK, potrebné je 
predovšetkým hodnotenie klinického stavu (1,8,21,22).

Ku klinickému zlepšeniu môže dôjsť už v prvom mesiaci 
liečby, ale u viacerých pacientov dochádza k zlepšeniu až 
po 3 - 6 mesiacoch liečby prednizónom. Preto pri nutnosti 
viacmesačného podávania vysokých dávok prednizónu od-
porúčame prejsť na režim alternujúcich jednorazových dá-
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vok prednizónu (11,22). Táto schéma podávania prednizónu 
zabezpečuje jeho optimálny terapeutický efekt pri nízkom 
riziku vedľajších prejavov. Doba podávania prednizónu 
na zabezpečenie trvalého liečebného efektu je individuál-
ne rôzne dlhá. Základnou podmienkou pre postupné zni-
žovanie prednizónu je na prvom mieste stálosť optimál-
neho klinického zlepšenia DM a potom stálosť hladiny 
CK v sére (1,9,11,21). Preto je u každého pacienta s DM nut-
ný prísne individuálny prístup k liečbe (1,4,5,9,11,21,22). Rýchle 
alebo „programované“ znižovanie dávok prednizónu vedie 
k exacerbáciám DM a zhoršuje prognostické vyhliadky pa-
cientov s DM. Pre hodnotenie priebehu DM a efektu liečby 
je veľmi dôležité testovanie svalovej sily – svalový test (1,8,21). 
Príčinou zlyhania kortikoterapie pri DM a PM nie je vznik 
steroidnej rezistencie, najčastejšími príčinami sú:
- nedostatočná úvodná dávka prednizónu
- nedostatočné trvanie kortikoterapie
- predčasný začiatok znižovania prednizónu
- rýchla redukcia dávok prednizónu

Vedľajšie prejavy kortikoterapie:
Najčastejšími prejavmi kortikoterapie sú cushingoidná 

facies a nadváha, ktoré pri znižovaní a najmä po vysade-
ní prednizónu ustúpia. Z ostatných prejavov sa vyskytujú 
steroidný diabetes, akcelerácia katarakty, glaukóm, osteopo-
róza (1,5,9,21,22). Pre riziko vedľajších prejavov pri dlhodobej 
kortikoterapie je vhodná strava s nízkym obsahom sodíka 
a glycidov, vyšším prísunom bielkovín. Profylakticky sa po-
dávajú sa antacidá, preparáty kalcia a vitamín D, podľa po-
treby sa substituuje draslík.

Pri dlhodobom užívaní prednizónu sa môže, našťastie 
len zriedkavo, vyskytnúť steroidná myopatia, ktorej klinic-
ké svalové príznaky sú ťažko odlíšiteľné od exacerbácie 
samotnej DM (1,9). Diferenciálne diagnosticky je význam-
né, že pri zhoršení klinického stavu v dôsledku steroid-
nej myopatie je hladina sérovej CK v norme, resp. nestú-
pa, a pri EMG vyšetrení sa nezisťuje žiadna spontánna 
pokojová aktivita. Pri zhoršení klinického stavu v dôsled-
ku exacerbácie DM dochádza k vzostupu sérovej hladiny 
CK a EMG vyšetrením sa zistí zvýšená inzerčná a spon-
tánna pokojová aktivita (1,5,9,18).

2. Imunosupresívne preparáty:
– Azatioprín (Imuran).

Je purínový analóg, ktorý sa v organizme konvertuje 
na merkaptopurín. Azatioprín pôsobí na syntézu a utilizá-
ciu prekurzorov RNA a DNA (5,21). Imunosupresívny účinok 
je dôsledok jeho interferencie s metabolizmom nukleových 
kyselín počas proliferácie T-buniek po antigénnej stimulá-
cii. Výsledkom je imunosupresia humorálnych aj celulárne 
sprostredkovaných imunitných reakcií.
a. Azatioprín je indikovaný v dávke 2 - 4 mg/kg telesnej hmot-

nosti denne v kombinácii s prednizónom 1,5 mg/kg telesnej 
váhy denne, a to hneď od začiatku liečby, ak ide o:
- fulminantnú alebo akútnu formu dermatomyozitídy
- dermatomyozitídu asociovanú s iným autoimunit-

ným ochorením, kolagenózou, pľúcnou fibrózou

b. Počas liečby prednizónom sa azatioprín v dávke 1 - 2 mg/kg 
telesnej hmotnosti ordinuje pri:
- refraktérnych formách dermatomyozitídy na liečbu 

prednizónom (ak pri liečbe prednizónom nenastane 
do 3 mesiacov klinické zlepšenie stavu)

- ak pri znižovaní udržovacích dávok prednizónu 
dôjde k exacerbácii DM

c. Azatioprín samotný v dávke 2 - 4 mg/kg telesnej váhy den-
ne sa indikuje u pacientov s DM, ktorí majú kontraindiká-
cie na liečbu prednizónom alebo závažné vedľajšie preja-
vy kortikoterapie. V tejto indikácii je určitou nevýhodou 
azatioprínu jeho neskorý terapeutický nástup, ktorý sa 
môže prejaviť až po 3 - 6 mesiacoch liečby (5,21,22). U tých-
to pacientov je zvyčajne potrebné kombinovať samotnú 
liečbu azatioprínom s intravenóznym podávaním imu-
noglobulínu alebo s plazmaferézou (22-25)

Vo všetkých štyroch indikáciách azatioprínu s pred-
nizónom ide o veľmi efektívne kombinovanie ich imuno-
supresívnych účinkov (1,5,9,21,22). Prednizón umožňuje rýchly 
nástup terapeutického efektu a azatioprín je veľmi výhodný 
u tých pacientov s DM (alebo PM), ktorí vyžadujú dlhodobú 
alebo trvalú udržovaciu imunosupresívnu liečbu. Azatioprín 
má totiž aj pri dlhodobom podávaní oveľa nižší výskyt ved-
ľajších príznakov ako prednizón.

Nežiaduce príznaky azatioprínu sú zriedkavé. Patria 
k nim leukopénia a/alebo trombocytopénia, hepatoto-
xicita, intrahepatálna cholestáza a výnimočne alopé-
cia (9,21,22). Preto sú potrebné pravidelné kontroly krvného 
obrazu a hepatálnych testov. Prvý mesiac liečby sa vyšet-
rujú 1-krát týždenne, neskôr v mesačných intervaloch a pri 
dlhodobej udržiavacej liečbe 1-krát za 3 mesiace. Celko-
vá reakcia na azatioprín (hypersenzitívna reakcia) – sa vy-
skytuje vzácne. Prejavuje sa horúčkou, bolesťami brucha, 
vracaním, artralgiami hneď v prvé dni užívania azatioprí-
nu, ktorý treba okamžite vysadiť. Výnimočne sa ako pre-
jav hypersenzitívnej reakcie môže vyskytnúť pankreati-
tída. Po vysadení azatioprínu hypersenzitívne príznaky 
do 3 dní odznejú.

Udržovacia imunosupresívna dávka azatioprínu je 
1 - 2 mg/kg telesnej hmotnosti a pacientmi je aj dlhé ro-
ky veľmi dobre tolerovaná. Mutagénny účinok azatioprí-
nu je pri dlhoročnej liečbe zanedbateľný a nie je spojený 
s vyšším výskytom malígnych ochorení (21). Na teratogeni-
citu azatioprínu nie sú jednoznačné názory, počas tehoten-
stva sa skôr neodporúča a ženy by nemali otehotnieť skôr 
ako 6 mesiacov po vysadení azatioprínu (21).

DM býva len zriedkavo refraktérna na kombinovanú 
imunosupresívnu liečbu prednizónom a azatioprínom. 
U týchto pacientov býva účinný intravenózny imunoglo-
bulín (9,21,22,24,25).

– Cyklofosfamid (Endoxan)
Na našom pracovisku ho ordinujeme len vo výnimoč-

ných prípadoch v dávke 1 - 2 mg/kg telesnej hmotnosti, 
ak je kontraindikované podávanie azatioprínu (1,22). Niekto-
rí autori ho rezervujú pre pacientov s DM (aj s PM), ktorí 
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sú refraktérni na liečbu prednizónom, azatioprínom, my-
kofenolátom mofetilom a IVIg (5). V tejto indikácii podáva-
jú cyklofosfamid v dávke 0,5 - 1 g intravenózne na m2 me-
sačne počas 6 až 12 mesiacov (5).

Vedľajším rizikom liečby cyklofosfamidom sú závažné 
nežiaduce prejavy – hemoragická cystitída, alopécia, útlm 
kostnej drene – najmä bielej zložky, zvýšené riziko infekcií, 
teratogénny účinok a pri dlhšom podávaní riziko vzniku 
malígnych ochorení. Na našom pracovisku sme sledovali 
pacienta, u ktorého sa po viacročnom užívaní cyklofosfa-
midu v dávke 1,3 mg/kg telesnej váhy denne vo veku 56 ro-
kov manifestoval non-Hodgkinov lymfóm (22). U pacienta 
mohlo ísť o paraneoplastickú DM, ale nemožno vylúčiť 
mutagénnu indukciu lymfómu cyklofosfamidom.

– Iné imunosupresívne preparáty (metotrexat, mykofenolát 
mofetil, cyklosporín, takrolimus)
Tieto preparáty nie sú účinnejšie ako azatioprín a majú 

častejšie a závažnejšie nežiaduce účinky (5).

3. Tymektómia:
Odôvodniteľná je len pri veľmi vzácnej asociácii DM 

s tymómom predného mediastína. Tymektómia tu predsta-
vuje nielen odstránenie nádorového ochorenia, ale aj formu 
imunoterapie, po ktorej môže nastať zlepšenie DM (9,22).

4. Plazmaferéza:
Skúsenosti s ňou sú protichodné, podľa väčšiny prác je 

plazmaferéza pri DM a PM neúčinná (4,5,9). Guern a Guille-
vin (2007) nedávno poukázala, že plazmaferéza môže byť 
prospešná v kombinácii s imunosupresívami v liečbe akút-
nych a refraktérnych foriem DM a PM (23).

5. Intravenózny imunoglobulín (IVIg):
Podľa viacerých štúdií, a aj našich skúseností, je IVIg 

účinný v liečbe foriem DM a PM, ktoré sú refraktérne 
na kortikoterapiu a imunosupresiu (1,5,9,21,22,24,25). Dalakas 
a spol. (1993) dokázali v dvojito slepej kontrolovanej štú-
dii priaznivý terapeutický efekt IVIg na formy DM refrak-
térne voči imunosupresívnej liečbe (24).

Na našom pracovisku ordinujeme IVIg súčasne s kom-
binovanou imunosupresívnou liečbou (prednizón + azatio-
prín) aj u pacientov s fulminantnými a akútnymi formami 
DM (22). IVIg podávame v dávke 0,4 g/kg telesnej hmot-
nosti v trvaní 5 dní. Dosiahnuté výsledky sú veľmi dobré, 
u všetkých pacientov je však nutná dlhodobá, resp. trvalá 
udržovacia imunosupresívna liečba. Pri liečbe IVIg sme 
nezaznamenali žiadne vedľajšie prejavy (1,22).

6. Rituximab:
Je monoklónová protilátka proti povrchovému znaku 

CD 20 T-lymfocytov a môže účinná v liečbe DM aj PM. 
V súčasnosti prebieha prospektívna dvojito zaslepená štú-
dia (9). Touma a spol. (2007) popísali pri liečbe rituxima-
bom výrazné zlepšenie ťažkej DM s kardiálnym postihnu-
tím, ktoré boli rezistentné na konvenčnú imunosupresívnu 
liečbu (26).

7. Podporná liečba:
– Rehabilitácia, cvičenie

Telesné cvičenia proti odporu majú dokázateľne priaz-
nivý efekt na svalové funkcie jednak u zdravých a jed-
nak u pacientov s rôznymi neuromuskulárnymi ochore-
niami (27). Pri idiopatických myozitídach (DM, PM, IBM) 
sa aktívne rezistívne cvičenia považovali za potenciál-
ne škodlivé. Nedávna štúdia švédskych autorov poukáza-
la, že pacienti so stabilizovanou formou DM a PM profi-
tujú z programu pravidelného rehabilitačného cvičenia (27).

– Liečba subkutánnych kalcifikácií pri juvenilnej DM
Presná patogenéza vzniku kalcifikácií nie je známa. 

Pri juvenilnej DM v dôsledku zápalu dochádza k poruche 
homeostázy kalcia a membranóznym zmenám permeabi-
lity, čo vedie k akumulácii kalcia (28). Farmakologicky sa 
v liečbe kalcifikátov používajú antagonisty kalcia, niekedy 
ich treba ošetrovať chirurgicky (28,29).

– Ochrana pred slnečným žiarením
Kožné zmeny pri DM sú najmä u juvenilnej formy sen-

zitívne na slnečné svetlo, pred ktorým sa pacienti musia 
chrániť.

VII. Prognóza
Pred érou kortikoterapie, imunosupresívnej liečby 

a IVIg dosahovala úmrtnosť pacientov s DM 40 % (1,2,21). 
V súčasnosti majú pacienti s DM pri včasnom určení správ-
nej diagnózy a voľbe optimálneho terapeutického postupu 
veľmi priaznivú prognózu. Výnimku tvoria len pacienti 
s paraneoplastickými formami DM. V týchto prípadoch 
prognóza quo ad vitam závisí od liečiteľnosti nádorové-
ho ochorenia, pričom vlastná DM reaguje veľmi dobre na 
rôzne formy imunoterapie. Dospelí pacienti s DM a pľúc-
nou fibrózou a tiež deti s juvenilnou DM a podkožnou kal-
cinózou môžu mať trvalé reziduálne príznaky (4,9). Vysoký 
vek a najmä neskoré určenie správnej diagnózy a neskorá 
liečba sú spojené s horšou prognózou DM (4,10). Vo vyspe-
lých krajinách diagnostiku a liečbu DM, ako aj ostatných 
idiopatických myozitíd, zabezpečujú špecializované cen-
trá. O splnenie tejto úlohy sa snažíme aj v Centre pre ne-
uromuskulárne ochorenia pri Neurologickej klinike FNsP 
Bratislava – Ružinov. Budúcnosť liečby DM, PM a IBM je 
v kombinácii molekulárnej antigén-špecifickej imunotera-
pie a terapeutického ovplyvňovania transskripčných signá-
lov, ktoré posilňujú svalové vlákna, podporujú ich regene-
ráciu a bránia alebo zastavujú formáciu fibrózy.
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