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Myopathiak - myositisek

Velesziiletett Szerzett
Izom dystrophiak Idiopatias gyulladasos izombetegségek (PM, DM, IBM)
Congenitalis dystrophiak Endocrin (hypothyreosis, Cushing sy. stb.)
Congenitalis myopathiak Toxikus (steroid, alkohol, statin, stb.)

Metabolicus myopathiak

Szisztémas autoimmun korképek:
Dermatomyositis
Polymyositis

lzom karosodassal jard neuroldgiai és egyéb Zarvanytestes mositis
(endorinoldgiai, stb.) korképek Stb.




Toxicus myopathiak

Alkohol
Cocain Kabitoszer
Heroin fogyasztok

Clofibrat, nicotinsav, gemfibrozil
Statinok

Cardiovascularis
betegsegek (prventio)

Antimalarias szerek

Colchicin Rheumatologia (lupus, koszvény)

Interferon alfa

Interleukin 2 Oncologia
Zidovudine
Vincristin

Sulphonamidok, rifampicin, griseofulvin
Cimetidine, procainamide, chinidine,



Polymyositis, dermatomyositis, necrotizalé myositis,
antiszintetaz szindroma

* A proximalis vegtagizomzat szimmetrikus gyengesege, esetenkant
(izomlazszeri) fajdalma

« Sulyos esetben: legzbizmok érintettsége, nyelészavar

« Egyeéb tunetek: intersticialis tudobetegseg, polyarthritis, gyulladasos
bortunetek, myocarditis-szivelégtelenség, Raynaud syndroma,
gastrointestinalis tunetek, stb.

5-10 U] eset évente (1 millié lakosra szamolva).



Diagnosztika

Klinikai tunetek (* bortunetek)

CK711, LDH, transaminase, aldolase)

Jellegzetes EMG
» kisamplitudgju, rovid, polifazisos hullamok
« fibrillacid, irritabilitas
« spontan, bizarr kisulések

Tipikus eltérések képalkoto eljarasokkal (MR,
ultrahang, PET)

Jellegz6 histologia

Myositis-specifikus autoantitetek


http://jnnp.bmj.com/content/76/suppl_2/ii32/F2.large.jpg

Tisztazando kérdések

* |zomgyengeség, izomlazszeru fajdalom lokalizacioja
 Tapintasra észlelhetd0 izomfajdalom helye
» Tészta izomtapintat lokalizacigja

* BOr erythema (,heliotrop rash”)
 ,Szereld kéz” jelenlete
 Gottron jel

* Nyelészavar

* Nehézlégzes

- Altaldnos tumortiinet



Tisztazando kerdesek
* Az izmok gyengeséege fokozodik vagy csak idonként észlelhet6-e?

A fesulkodes es a lépcson jaras jelent-e problemat?

* Az arcizmok érintettek-e”? (Gyulladasos myopathiakra nem
jellemzo).

» Szimmetrikus-e az izomgyengeseg? (Aszimmetria eseten
organicus neurologiai korkepre kell elsésorban gondolni).

* A szemizmok érintettek-e (tipusos myositisben ez nem fordul €l0).



Tisztazando kérdések

* Van-e a betegnek mas autoimmun megbetegedesre
utalo tunete (overlap szindroma)

* Gyogyszeres kezeleés
* Infekcio

*VVan-e a csaladban valamilyen (orokli6dd)
izombetegség (myopathia)



Major forms of adult inflammatory myopathies

_ Clinical presentation Antibodies

Dermatomyositis Heliotrop rash, Gottron (skin inflammatory) TIFly, NXP2,
symptoms, interstitial lung disease (ILD), MDA5, Mi2, SAE,

dysphagia, dysphonia, coesistent malignancy, SP4, CCAR1

significant muscle atrophy

Polymyositis ILD, tumor, myocarditis Seronegative

Immune-mediated Coexistent tumor, systemic autoimmune SRP, HMGCR
necrotizing myositis disease, significant muscle athrophy (statine induced)
Overlap myositis Scleroderma, SLE, MCTD Pm-Scl, Ro52, Ku,
U1Rnp
Anti-synthetase ILD, mechanic’s hand, polyarthritis, Raynaud Jo-1, PL7. PL12, EJ,
syndrome syndrome, fever 0J, KS, ZO, YRS/HA

Inclusion body myositis PN GEIHE cINA



Myositis specifikus és myositis asszocialt antitestek

Overlap
Tumor szindréma
Paraneoplasticus / /
dermatomyositis

Paraneoplasticus
NAIM

Anti-PM/Scl —=
Necrotizalo

ACA autoimmun

Myositis-

.. o scleroderma -Scl 70 myositis
Iziilet-bor-tidoé overlap syndrom; " (NAIM)
syndroma -RNA tatin-induka
-Ku polll necrotisalé
opathia .
Ritka
alcsoport

Tudo R Antiszintetaz Sporadikus
érintettség EJ & szindroma zarvanyytestes
(inclusion-body myositis;
IBM)

Extramuscularis érintettség

Izom érintettség

Meyer A. Inflammatory myopathies: A new landscape. Joint Bone Spine 2018; 85: 23-33.



Severe muscular symptoms in inflammatory myopathies

« Oropharynx—dysphagia—aspiration— pneumonial!
» Laryngeal muscle involvement — dysphonia

* Respiratory muscle involvement (diaphragm, chest wall): hypoxia,
dyspnoe, respiratory failure



Gyulladasos myopathiat kiséro egyeéb tunetek

* Interstitialis tudébetegség (anti-szintetaz és Pm-Scl anti-MDA-5 antitest pozitivitas
esetén gyakori, sulyos). Koran diagnosztizalando és kezelendd!

Cardialis érintettség
« Congestiv szivelégtelenség
 Pericarditis, myocarditis
 Ingervezetési- képzesi zavarok

Gastrointestinalis érintettseg
* Motilitaszavar
* Reflux

Polyarthritis (nem deformalo jelleg()

Raynaud syndroma



Dermatomyositis

« Rendszerint acut kezdet
« Bdlrjelenség
* Felsd szemhégj lilasan elszinez6dése
* Periorbitalis oedema
» Erythematosus borelvaltozas - keésobbi atrophia
« arcot, izuletek feszit oldala, nyak, hat, V alakban a mellkason
« MCP, PIP izuletek felett erythematosus papulak lehetnek (Gottron vasculitis)

 Polyarthritis

N







IBM

(inclusion body myositis; zarvanytestes myositis)

 |[d6sebbek lassan progredialo betegsege
* |[zomfajdalom ritka (10%)

« Gyakran érintett: suralis, dorsalis lab flexor, quadriceps, csuklé-digitalis flexor
Izomzat

* Lehet asszimmetrikus az izomeérintettseg
- Altaldban nem érintett: deltoideus, pectoralis, kéz interosseus, arc izomzat

« CPK2-5x

« Kezelése megoldatlan. Corticosteroidokra, cytostaticumokra nem reagal. Talan a
torna hatasos.

« Van csaladi halmozddast mutato és sporadikus formaja



DM-PM kezelése

 Afizikoterapia alapveto
» Koran elkezdett rendszeres torna, a remisszio soran vegig!
* Ha az izomzat veglegesen elpusztul, mar nem lesz mit helyrehozni!!
A steroid indukalta myopathia legjobb kezelese is az aktiv tornal
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