Juvenils
dermatomiozits

Juvenils dermatomiozits (JDM) ir reta hroniska,
multisistémiska slimiba, kas skar muskulus, @adu un var
skart ari iek$gjos organus. Slimibas nosaukums radies no
sekojosu vardu salikuma: "juvenils" nozimé, ka simptomi
paradas pirms 16 gadu vecuma, "dermato”, ka slimiba
skar adu un “miozits” — muskulu iekaisums.
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JUVENILS DERMATOMIOZITS (JDM)

Juvenils dermatomiozits (JDM) ir reta hroniska, multisistémiska slimiba, kas skar muskulus, @du un var skart ari
iek3gjos organus. Slimibas nosaukums radies no sekojo3u vardu salikuma: "juvenils" nozimé, ka simptomi paradas pirms
16 gadu vecuma, "dermato", ka slimiba skar adu un “miozits” — muskulu iekaisums.
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Slimibas simptomi, céloni

JDM ir autoimiina saslim$ana, kas izpauZas ka sekas nepareizai mosu iminsistemas atbildei. Imunsistéma dalgji
zaudé spéju atkirt "sveas" §Tnas no "savéjam" un tadéjadi ietekmé musu pasu kermeni, novedot pie adas un muskulu
iekaisuma. St iemesla d&| tadas slimibas ka Juvenils dermatomiozits sauc par , autoimanam" slimibam. Tapat ka lielakajai
dalai citu hronisku slimibu, precizi JDM izcelsmes mehanismi nav zingmi. Tomér ir dazadu faktoru kopums, ka genétiska
predispozicija savienojuma ar reakciju uz infekcijam vai noteiktiem vides faktoriem (piem. ultravioletais starojums), var kot
par slimibas palaidéjmehanismiem.

|zteiktGkie JDM simptomi: nogurums, muskulu vajums vai sapes plecos, augsstilbos vai gurnos. Mazaki bérni var
lGgt vinus nesat uz rokam biezak neka ierasts. Slimibai progreséjot, kdpsana pa trepém vai izkapsana no gultas var k|ot
apgriutino$a. Papildus var rasties grifibas pietupties un piecelties no tupus stavokla. Slimibas laika iespg&jams locitavu
iekaisums, izraisot pietikumu, sdpes un kustibu ierobezojumu. lekaisusie muskuli var sabiezét un saisingties (t.s.
kontrakturas), radot grifibas pilniba iztaisnot roku vai kaju.

Lielakajai dalai pacientu ir ari adas izsitumi, kas var skart seju, acu plakstinus, pirkstu locitavas, celgalu un elkonu
locitavu atloku virsmas. Dazreiz novérojams asinsvadu iekaisums, kas izpauZas ka sarkani punkti nagu guliné vai virs acu
plakstiniem. JDM pacientiem ir paaugstinata jufiba pret sauli, (t.s. fotosensitivitate), ka rezultata var rasties hiperémija,
izsitumi, un pat &Glas. Slimibas laika var attistities kalcinoze (cieti zemadas mezgli), kas izpauzas ka kalciju saturosi
pienaina 3kidruma izdalijumi mezglinu aug3pusé, veidojot ¢ilas.

Janem véra, ka adas izsitumi ne vienmér rodas kopa ar sapeém muskulos vai vajumu. Dazkart tie var paradities pirms,
dazkart péc muskulu vajuma simptomiem.

Retak novérojams simptoms ir védergraizes, kas var izpausties ka aizciet&jums.

Muskulu vajums var veicinat dazadu citu papildu problému veidosanos: elpo3anas problému dé| var rasties plausu
iekaisums ar tam sekojosu elpas trikumu. Dazkart bérnam var rasties &édiena vai pat siekalu norianas problemas, kas
nereti noved pie balss izmainam. Smagakos gadijumos slimiba var skart visus skeleta muskulus (muskuli, kas piestiprinati
pie skeleta).

Slimibas smaguma forma katram bé&rmam ir atskiriga. Daziem bérniem iekaist tikai @da, neskarot muskulus (t.s.
dermatomiozits bez miozita) vai ari ar |oti nelielu muskulu vajumu, ko var atklat tikai parbauzu laika. Slimibas izpausme
un smagums atkarigs no skarto organu bojdjuma (ada, muskuli, locitavas, plausas un zarnas).
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JUVENILS DERMATOMIOZITS (JDM)

JDM ir tris iesp&jamas slimibas gaitas jeb patologijas:

* JDM ar monociklisku kursu. Slimibai ir tikai viena epizode, kas sasniedz remisiju apméram 2 gadu laika un
vairs neatgriezas.

* JDM ar policiklisku kursu. lesp&jami garaki remisijas periodi, kas mijas ar slimibas paasingjumiem, kas parasti
notiek brizos, kad arstésana ir samazinata vai partraukta.

* Hroniski aktivs JDM. Pastavigi akfiva slimiba, ko pilniba nesp&j nomakt arstédana (hroniski recidivéjosa slimibas
gaita), ar vislielako komplikaciju risku.

JDM ir reta slimiba bérniem (vidéji 2-4 jaunas saslim3anas gadijumi gada uz 1 miljonu bérnu vecuma lidz 16 gadiem),
kas biezak sastopama meiteném neka zeniem. Biezakais bérnu saslimsanas vecums ir no 4 lidz 10 gadiem.

Katrs bérns ir savadaks un ari JDM katram pacientam var izpausties citadak. Tiesi tade| arsts parasti nosaka to
izmeklgjumu veidu un daudzumu, lai noteiktu saslim$anu ar JDM. Parasti JDM var konstatét muskulu vajuma (augsstilbu un
augédelma) un klasisku adas izsitumu dé|. Diagnozes apstiprinadanai veic papildu izmeklgjumus.

Vispirms nepiecieSsams veikt muskulu fiziska speka izvértésanu, izmantojot starptautiskas skalas.
Tad izverte adas, locitavu un asinsvadu stavokli.

Papildus nepiecieSams veikt asins analizes, nosakot iekaisuma markierus un paaugstinatu muskulu enzimu klatbttni.
Diagnozes apstiprina$anai svarigi izmekl&jumi ir ari magnétiska rezonanse (MR), muskulu biopsija, vai elektromiografija

(EMG).

Lai noteiktu organu iesaisti, nepiecie3ami papildus izmeklgjumi. Sirds bojajumiem: elektrokardiografija (EKG) un sirds
ultraskana (EHO). Plausu iesaistei slimibas procesa: kridu kurvja rentgenogramma vai datortomografija kopa ar plauiu
funkcionalam provem. Gremosanas organu bojgjuma diagnostikai: védera dobuma ultraskana vai rentgenologiska
izmeklé3ana.

A=

¢
D_El S B

Juvenils dermatomiozits (JDM) 4



ARSTESANA

Juvenila dermatomiozita (JDM) arsté$ana ir komplicgta un ilgstosa, kas prasa daudzu specidlistu iesaisti. Arstg3anas
ilgums ir atkarigs no diagnozes savlaiciguma, no slimibas gaitas, un pacientu lidzestibas jeb arstésanas noradijumu
izpildes. Nopietnas ilgtermina problémas (t.sk. invaliditate) var rasties galvenokart tad, ja slimibas gaita netiek kontroléta
vai arstésana vzsakta novéloti.

Arstasanas procesd, papildus medikamentozai terapijai, jGnem vérd ari katra pacienta individualas vajadzibas.
Daudziem bérniem svarigs arstésanas elements ir fizioterapija, citiem ir nepieciesams ari psihologisks atbalsts, lai tiktu
gala ar slimibu un tas ietekmi vz vinu ikdienas dzivi.

Medikamenti

JDM arste$ana izmanto imdnsupresivos medikamentus, kas, bloké autoiminos procesus, aptur iekaisumu un pasarga
pacienta organismu no bojajumiem.

Visbiezak JDM arstésanai izmanto kortikosteroidu preparatus, kas spgj loti atri kontrolét iekaisumu. Dazkart
prepardtus ievada intravenozi, lai nodrosingtu to atraku iedarbibu. Kortikosteroidu devas jasamazina pakapeniski un
nedrikst partraukt uzreiz, jo tas var izraisit dzivibai bistamas problemas. Janem véra, ka kortikosteroidu lietodanai ir
noteiktas blaknes, kas paradas gadijumos, kad medikamenti jalieto ilgstosi un lielas devas. Pie biezak
novérotam blakném pieder paaugstinats asinsspiediens, osteoporozes (kaulaudu samazinasanas) risks, cukura limena
celSanas u.c. Tadé| so medikamentu lieto$anu nosaka arsts, rupigi izvertéjot bérna veselibas stavokli un slimibas gaitu.

Metotreksats ir medikaments, kura iedarbibai nepieciesamas 6 lidz 8 nedélas un kuru JDM pacientam jdlieto ilgstosi,
lai kontrolgtu slimibas gaitu. Lietojot metotreksatu, iespé&jamas sekojosas blakusparadibas: slikta disa, ¢tlas muté, neliels
matu izkridanas risks.

Ja slimibu neizdodas kontrolét ar kortikosteroidiem un metotreksatu, iesp&jama ari citu imdnsupresivu medikamentu
lietodana.

Ciklosporins, lidzigi ka metotreksats ir ilgstodas iedarbibas preparats, ar dazadu iesp&jamo blakusparadibu risku
(paaugstinats asinsspiediens, smaganu pietikums, nieru problémas, kermena apmatojuma palielina3anas).

Mikofenolata mofetils ariir ilgsto3as iedarbibas prepardits, kura galvenas blakusparadibas ir védersapes, caureja un
paaugstinats infekciju risks.

Ciklofosfamids tiek lietots tikai retos gadijumos un tikai tad, kad slimiba nereagé uz arstésanu ar citiem preparatiem.

Intravenozais iminglobulins (IVIG) ir no asinim koncentrétas antivielas, kuras injice JDM pacientiem, samazinot
iekaisumu.

Papildu arstésana

Lai gan ir pieejami dazadi papildu un alternativi arstésanas veidi, tie var mulsinat pacientus un vinu gimenes. Ir ropigi
jaapsver plusi un minusi $o arstésanas veidu istenosand, jo parsvara to efekts nav pieradits un tas var dargi izmaksat gan
laika, gan naudas zing, ka ari radit gritibas bérnam. Ja jos vélaties izmantot netradiciondlus un alternativus arstésanas
veidus, ludzu konsult€jieties ar jusu bérnu reimatologu. Dazi arstésanas veidi var savstarpéji mijiedarboties ar
tradicionalajiem arstniecibas lidzek|iem. Lielaka daja arstu neiebildis pret alternativiem arstésanas veidiem, bet gan sniegs
jums profesionalu padomu. Loti svarigi ir nepartraukt lietot jums izraksfitos arstniecibas lidzek|us. Ja tadi arstniecibas
lidzekli ka kortikosteroidi ir nepiecie3ami, lai kontrolétu slimibu, to lietosanas partraukdana var bt |oti bistama, ja slimiba
joprojam ir akfiva. Lidzu konsultgjieties ar jusu bérna arstu par arstniecibas lidzekliem.

Ta ka JDM izraisa muskulu vajumu un locitavu sfivumu, skarto muskulu saisingjums var izraisit kustibu ierobezojumus. Tadg]



ARSTESANA

bérnam nepiecie3amas reguldras fizioterapijas nodarbibas, lai novérstu $is problémas. Fizioterapeits gan
bérniem, gan vecakiem iemacis piemérotas stiepsands, spéka un fiziskas sagatavotibas vingringjumu programmas, kas
stiprinas muskulu spéku un izturibu, ka ari pilnveidos un saglabas locitavu kustibu amplitadu.

Fizioterapeites Artas Udres sastaditais vingrojumu komplekss pacientiem ar locitavu problémam.

Arstgsanas ilgums katram b&rnam ir atskirigs. Tas ir atkarigs no ta, ka JDM ietekmé bérnu. Lielakajai dalai bérnu JDM ir
jgarste vismaz 1-2 gadus, bet daziem bérniem arsteésanas periods ilgs vairaku gadu garuma. Arstg3anas mérkis ir
kontrolat slimibu. Arstésanu var ievérojami samazinat vai apturét, ja bérnam ir bijis neaktivs JDM ilgaku laika periodu
(parasti vairakus ménesus). Neakfivs JDM tiek definéts bérnam, kuram ir normalas asins analizes un nav aktivas slimibas
pazimju. Javeic ripiga slimibas izpéte, lai parliecinatos par slimibas neakfivas stadijas iestasanos. Tadé| nepieciesamas
regularas veselibas stavokla parbaudes, kuru laika iesp&jams noteikt JDM slimibas aktivitati un iespé&jamas arstésanas

blakusparadibas.
&o
E;_Lp
oy

IKDIENAS DZIVE

S " Uzturs
Lai gan nav klinisku pieradijumu tam, ka uzturs var ietekmét JDM, janem véra, ka liekais svars var
ietekmét locitavu noslodzi un ari atbildes reakciju uz arstésanu. Lai arstésana bitu efektiva, bérnam ir
jduznem atbilsto$s, sabalanséts uzturs, kas ir atbilstods vina vecumam. Pacientiem, kuri lieto
kortikosteroidus, ir jGizvairas no &dieniem, kas satur daudz kaloriju un lielu natrija daudzumu, pat ja

bérns uznem kortikosteroidus mazas devas. Edienkart noteikti jgiek|auj olbaltumus un kalciju saturosus
produktus.

Macibas skola, sports

ABC

. — Jo nopietnaka ir saslim$ana ar JDM, jo lielaks izaicingjums tas ir bérnam un vina gimenei. Loti svarigi
saglabat pozifivu attieksmi no vecaku puses, lai atbalstitu un mudinatu bérnu bt neatkarigam cik vien
iesp&jams. Tas palidz bérniem parvarét ar slimibu saistitas grotibas, veiksmigi saprasties ar vienaudziem
un k|Gt par patstavigu un harmonisku personibu.

Majas apmaciba ir vélama slimibas akdtaja perioda un pirmos ménesus péc ta, kamér pacients sanem
GK un imUnsupresivo medikamentus lielas devas. Vélaka perioda bérns var apmeklét skolu.
Nepieciesamibas gadijuma var formét atvieglojumus ar papildus brivu dienu, vai saisingtu macibu
dienu.

Nereti bérnam nepieciesami paliglidzekli, atbilstosas ierices rakstisanai uz datora vai ar roku. Loti bitiski
ir izskaidrot skolotdjam bérna iesp&jamajas vajadzibas: atbilstods galds, iesp&jamas gritibas rakstot,
regulara izkustésands macibu procesa laika, lai izvairitos no locitavu sfivuma, ka ari vienaudZu izpratne
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IKDIENAS DZIVE

par 3im vajadzibam. Bérnam regulari janodarbojas ar arstniecisko fizkultGru, rehabilotologa vadiba

pakapeniski palielinot slodzi.
Bérna vecakiem janem véra rehabilitologa vai fizioterapeita ieteikumiem, kurus sporta veidus vélams

izvéleties un kurus vingringjumus veikt, atbilsto$i bérna muskulu sagatavotibas limenim.

Vingrosana un fizioterapija

Fizikalas terapijas noltks ir dot iesp&ju bérnam pilnvérfigi piedalities visas ikdienas dzives aktivitates, ka
ari veicinat aktivu, veseligu dzivesveidu. Lai sasniegtu Sos mérkus, nepiecie$amas veselas locitavas un
muskuli. Vingrodana un fizikala terapija palidz sasniegt labaku locitavu mobilitati un stabilitati, muskulu
elastigumu un spéku, koordindciju un izturibu. Sie muskuloskeletalas veselibas aspekti lauj bemam
veiksmigi un dro3i piedalities gan skolas, gan briva laika aktivitatés.

Vakcinacija
ﬁ Vakcinacija ar dziviem, novajinatiem mikroorganiskiem nav pielavjama vai ta jGatliek vz vélaku
ry laiky, jo ta rada potencialu infekciju izplatisanas risku samazinato imnaizsargspéju dél. Tas attiecas vz
vakcinaciju pret tadam slimibam ka masalindm, masalam, cucinam, anti-poliomelita Sabon
un BCG.

Sis vakcindcijas, ja iespgjams, vislabak ir veikt pirms terapijas uzsak3anas ar kortikosteroidiem vai
biologiskajiem medikamentiem. Arstgjo3ais arsts katra situGcija sniegs rekomendaciju attieciba vz
vakcinacijas ierobezojumiem.

Vakcindcija ar infekcijas proteiniem ir iesp&jama, tacu var dot mazdku aizsardzibu pacientam
sakard ar ta imdnsupresivo stavokli. Tas attiecas uz vakcindciju pret stingumkrampjiem, difteriju,
poliomielitu, pret hepafitu B, garo klepu, pneimokoku, hemofilo nGjinu, meningokoku.

Tomér vélams izpildit valsti noteikta vakcinacijas kalendara rekomendacijas, ka ari dazos gadijumos
apsvért papildus vakcinaciju. Par $iem jautajumiem jakonsult&jas ar reimatologu.
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