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239. seminafe ENMC na téma “Klinicko-patologicka klasifikace dermatomyozitidy” se
ugastnili odbornici z Evropy, Japonska, Ciny a USA pracujici v oblasti myozitid.
Neurologové, revmatologové, dermatologové, neuropatologové,  genetici,
myopatologové a 1 pacient vypracovali nova diagnosticka doporuceni pro
dermatomyozitidu (DM).

VSichni experti souhlasili s dulezitosti povinného testovani na specifické protilatky pro
myozitidu (MSA, napf. proti antigenim TIF-1y, Mi-2, NXP2, MDA5 a SAE) v pribéhu
diagnostického procesu DM. Dale zduraznili dalezitost autoprotilatek pro definici
urCitych podtypt DM, které mohou mit charakteristické klinické, patologické (tj.
zpusobené chorobou) a dokonce histologické (tj. mikroskopické nalezy ve tkanich)
projevy. Pokud jsou pfitomny Kklasické klinické projevy, sestavajici se
z charakteristickych koznich zmén (napf. vyrazka typicka pro DM), svalové slabosti a
pfitomnosti nékteré z MSA u DM, pak mlze byt diagnéza DM stanovena bez potreby
provedeni svalové biopsie. Podobné i nalez charakteristickych koznich zmén,
klinickych i v kozni biopsii, mize v kombinaci s pfitomnosti nékteré MSA byt v souladu
s diagnézou DM i bez pfitomnosti zjevného svalového postizeni. Podrobna definice
koznich zmén typickych pro dermatomyozitidu a histologicka kritéria charakterizujici
postizeni kGize pfi DM budou v nejbliz§i dobé publikovana mezinarodni skupinou tymu
dermatologu. VSichni odbornici Uc€astnici se seminafe souhlasili s tim, Ze svalova
biopsie byla a stale je cennym nastrojem a zlatym standardem v diagnostickém
procesu, coz znamena, ze tato procedura je stale povazovana za nejlepsi diagnosticky
test pro DM. Nové metody, kterymi je stanovovana pfitomnost specifickych antigenu
ve tkanich pacientl, zvySuji jistotu spravné histologické diagndzy. Presnost
laboratorniho stanoveni autoprotilatek vSak neni v sou€asné dobé vzdy dostatecna.
Obzvlasté u nemocnych s DM s pfitomnosti anti-TIF-1y protilatek muze svalova
biopsie spolu s vékem pacienta pomoci urcit moznou pfitomnost nadoru nebo riziko
jeho vzniku. Je jasné, Ze autoprotilatky proti TIF-1y by nemély byt vZzdy povazovany za
nadorovy ukazatel. Nicméné, starSi nemocni s autoprotilatkami proti TIF-1y vyzaduji
podrobné vysetfeni vzhledem k mozné pfitomnosti nadoru.



Kromé zminénych aspektu byla diskutovana také klasifikace antisyntetdazového
syndromu (ASS). Nedavné védecké udaje prezentované na ENMC seminafi, ktery byl
tomuto tématu vénovan, jasné vyznacily odliSnosti mezi DM a ASS. VSichni odbornici
souhlasili s tim, ze ASS je jiny podtyp nemoci, s odliSnym vznikem oproti DM (s
rozdilnym patofyziologickym mechanizmem). Nicméné ASS by mél byt stale
povazovan za pfFibuzny syndrom k dermatomyozitidé, protoZe obé jednotky mohou
sdilet podobné klinické a patofyziologické rysy. Byla vedena i diskuze, zda pacienti
s ASS maji byt zahrnuti v klinickych hodnocenich u dermatomyozitidy. V takovém
pfipadé maji ale byt pacienti s ASS hodnoceni zvlast z hlediska vysledku |éCby a
prognozy.



