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 MIOPATIILE INFLAMATORII IDIOPATICE
JUVENILE

REFERATE GENERALE

REZUMAT
Miopatiile inflamatorii idiopatice juvenile sunt entitå¡i rare care probabil sunt de cauzå autoimunå. Dintre aceste miopatii, dermatomiozita
este cea mai frecventå. În lucrare sunt prezentate: epidemiologia, etiopatogenia, clasificarea, criteriile de diagnostic – manifestårile
clinice, testele paraclinice – tratamentul ¿i evolu¡ia clinicå.
Cuvinte cheie: Miopatii inflamatorii idiopatice juvenile; tablou clinic ¿i paraclinic; evolu¡ie; copii

ABSTRACT
Juvenile idiopathic inflammatory myopathies

Juvenile idiopathic inflammatory myopathies (JIIM) are rare conditions that are probably autoimmune in nature. Juvenile dermatomyositis
(JDM) is the most common inflammatory myopathy. This article describes: epidemiology, etiology and pathogenesis, classification and
diagnostic criteria, diagnostic – clinical features, paraclinical tests – therapy, clinical outcome.
Key words: Juvenile idiopathic inflammatory myopathies; epidemiology, etiology and pathogenesis; classification and diagnostic criteria;
therapy; clinical outcome

I. EPIDEMIOLOGIE

Studii recente au demonstrat o inciden¡å de aproxi-
mativ 2-3 cazuri de miopatii inflamatorii la 1 milion
de copii, pe an. Miozita la copil este mult mai rarå
decât miopatiile inflamatorii la adult; într-o serie de
124 de pacien¡i cu miozitå, numai 21% din pacien¡i
erau sub vârsta de 15 ani, la stabilirea diagnosticului
(Medsger ¿i colab, 1970). Sexul feminin este de obicei
afectat mai frecvent decât sexul masculin. Media de
vârstå la stabilirea diagnosticului este de 7 ani. 2/3 din
pacien¡i sunt diagnostica¡i între vârstele de 4 ani ¿i 11
ani ¿i jumåtate.

II. ETIOLOGIE ªI PATOGENIE

Etiologia ¿i patogenia miopatiilor inflamatorii
idiopatice juvenile (JIIM – juvenile idiopathic inflam-
matory myopathies) sunt necunoscute. O serie de
mecanisme patogenice poten¡iale au fost sugerate;
acestea includ predispozi¡ia geneticå, rolul unor factori
declan¿atori (triggering factors) cum ar fi agen¡ii infec-
¡io¿i ¿i rolul complementului ¿i moleculelor solubile
de adeziune (Pachman, 2002; Cassidy ¿i Petty). Ca ¿i
alte boli presupuse autoimune, JIIM rezultå probabil
din interac¡iunea dintre agen¡i din mediul înconjuråtor
cu o „gazdå“ predispuså genetic.

1. Predispozi¡ia geneticå

Trei date sugereazå cå pacien¡ii cu JIIM au o pre-
dispozi¡ie geneticå.

Prima: existå o asociere relativ importantå între unele
alele ale CMH (complexului major de histocom-
patibilitate) ¿i dezvoltarea miozitei.

A doua: microchimerismul matern (ex. persisten¡a
celulelor sanguine materne transferate prin placentå
în cursul dezvoltårii fetale) a fost identificat în celu-
lele CD4 ¿i CD8 din sângele periferic ¿i în leziunile
inflamatorii ale mu¿chilor ¿i tegumentelor copiilor
cu JIIM.

A treia: copiii care mo¿tenesc genele TNF (tumor
necrosis factor) produse în cantitate mare, au o
formå mai severå ¿i de lungå duratå de miozitå
juvenilå, decât cei care nu au aceste gene.
Aceste date, împreunå, sugereazå cå unii copii mo¿-

tenesc un numår de gene, care, poate în combina¡ie,
îi predispun la dezvoltarea JIIM (Compeyrot-Lacas-
sagne S ¿i colab, 2005; West ¿i colab, 1999; Arlett ¿i
colab, 2000; Arlett ¿i colab, 2001; Reed ¿i colab, 2000;
Reed ¿i colab, 2004; Arlett ¿i colab, 2003; Verweig ¿i
colab, 1998; Wilson ¿i colab, 1993; Wilson ¿i colab,
1997; Pachman ¿i colab, 2000; Fedezyna ¿i colab,
2001; Lutz ¿i colab, 2002).

2. Rolul agen¡ilor infec¡io¿i ¿i factorilor de mediu

Un numår de agen¡i infec¡io¿i ¿i de factori „triggers“
de mediu au fost suspecta¡i în patogenia JIIM. În
tabelul 1 sunt prezenta¡i ace¿ti factori. De¿i neprobat,
pare cu certitudine cå infec¡iile sau al¡i agen¡i din mediul
înconjuråtor pot declan¿a JIIM. Studiile efectuate suge-
reazå cå dacå pacien¡ii cu predispozi¡ie geneticå sunt
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expu¿i la unul sau la mai mul¡i agen¡i „trigger“
(prezenta¡i în tabelul 1) pot dezvolta JIIM.

3. Rolul complementului

Unele din mecanismele imune care par så fie res-
ponsabile de modificårile inflamatorii din JIIM sunt
în prezent cunoscute. Leziunile vasculare mediate de
complement par så fie constante în JIIM. Cascade de
activare a complementului conduc la leziuni celulare
mediate de complexul membranar de atac (membrane
attack complex – MAC) ¿i este probabil responsabil
de leziunile capilare în JIIM (Wargula, 2003).

4. Rolul moleculelor solubile de adeziune
Un rol important îl joacå ¿i moleculele solubile de

adeziune (ICAM-1 – moleculele de adeziune intrace-
lulare ¿i VCAM-1 – moleculele de adeziune celularå
vascularå), ce apar¡in superfamiliei genelor imunoglo-
bulinelor; aceste molecule pot sus¡ine recrutarea localå
a celulelor inflamatorii. Acest fenomen poate fi asociat
la activarea complementului, deoarece legarea C5a la
celulele endoteliale poate cre¿te expresia/exprimarea
adeziunii moleculelor.

5. Rolul complexului major de histocompatibilitate

De¿i rolul patogenic al complexului major de histo-
compatibilitate clasa I la pacien¡ii cu JIIM nu este încå
clar, unii autori considerå cå expresia acestor molecule

este o importantå treaptå precoce în ini¡ierea rås-
punsului inflamator local.

III. CLASIFICARE ªI CRITERII DE DIAGNOSTIC

Bohan ¿i Peter au propus 5 criterii majore de diag-
nostic pentru polimiozitå ¿i dermatomiozitå în 1975.
Aceste criterii sunt prezentate în tabelul 2; ele sunt
încå larg utilizate ca ¿i criterii standard.

Dupå criteriile din 1975, un diagnostic este consi-
derat definitiv dacå un pacient prezintå 3 sau 4 criterii
(plus rash-ul) pentru dermatomiozitå ¿i 4 criterii pentru
polimiozitå.

Diagnosticul este considerat probabil dacå pacien-
tul prezintå 2 criterii plus rash pentru dermatomiozitå
¿i 3 criterii pentru polimiozitå.

Diagnosticul este considerat posibil dacå mai pu¡i-
ne criterii sunt prezente.

JIIM sunt clasificate în 5 grupe:
• grupul I – poliomiozita idiopaticå primarå
• grupul II – dermatomiozita idiopaticå primarå
• grupul III – dermatomiozita (sau polimiozita)

asociatå cu neoplasme
• grupul IV – dermatomiozita copilului (sau

polimiozita) asociatå cu vasculitå (vasculopatie)
• grupul V – polimiozita sau dermatomiozita

asociatå cu boalå vascularå de colagen.

Tabelul 1
Factori „trigger“ asocia¡i cu miopatii inflamatorii

idiopatice juvenile. [Dupå Rider LG, Miller FW – Rheum
Dis Clin N Am, 1997, 23(3), 619-655]

Abrevieri:
GH = growth hormone; HTLV-1 = human T cell lymphotropic virus type 1;

* Compeyrot-Lacassagne S et al (2005) adaugå ¿i alte bacterii cu rol
„trigger“ în realizarea JIIM ca: Haemophilus influenzae, Helicobacter
pylori, Escherichia coli, Bacillus subtilis, Mycoplasma hominis.

Tabelul 2
Criterii de diagnostic în miopatiile inflamatorii la adul¡i ¿i copii

* Biopsia muscularå ca ¿i EMG este bine så fie ghidate de examenul
RMN, dat fiind natura focalå a leziunilor

Bacterii* Streptococul grup A hemolitic
Borellia spp

Virusuri Hepatitå B
Picornavirusuri ARN
Virusul Coxsackie B
Echovirus
Influenza
Parainfluenza
Parvovirus B19

HTLV-1

Parazi¡i Toxoplasma gondii
Trichinosa
Filiaria

Vaccinuri Hepatita B
ROR (rujeolå, oreion, rubeolå)
Tifoida
Holera

Medica¡ii D-penicilaminå
Carnitina
GH

Transplantul de
måduvå ososaså

Miozita -tip graft- versus host

Ultraviolete Expunerea neobi¿nuitå la soare

Criterii Descriere

Afectarea
muscularå

„Weakness“ al mu¿chilor proximali
simetricå ¿i progresivå (± disfagie ¿i
afectare respiratorie)

Biopsia
muscularå*

Necroza fibrelor de tip I ¿i II
Fagocitozå
Regenerare cu bazofilie
Nuclei sarcolemali mari veziculari
Nucleoli proeminen¡i
Atrofie cu distribu¡ie perifascicularå
Varia¡ia dimensiunilor fibrelor
Exsudat inflamator, adesea perivascular

Cre¿terea
enzimelor
musculare

Creatin-fosfokinaza în special
Aldolaza – frecvent
Aspartat transaminaza,
Lactat dehidrogenaza

Electro-
miograma*

Scurte, mici, unitå¡i motorii polifazice,
fibrila¡ii, unde ascu¡ite pozitive

Iritabilitate de inser¡ie
Aspect bizar, descårcåri repetitive de

înaltå frecven¡å

Manifeståri
dermatologice

Decolorare liliachie a pleoapelor
(aspect heliotrop) cu edem periorbital

Dermatitå scuoamoaså ¿i
eritematoaså la nivelul fe¡ei dorsale
a mâinilor (semnul Gottron)

Afectarea genunchilor, coatelor ¿i
maleolelor interne, fe¡ei, gâtului ¿i
por¡iunii superioare a trunchiului
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Mai recent, Rider ¿i colab (1997) au propus o cla-
sificare clinico-patologicå (tabelul 3) împreunå cu o
clasificare serologicå a JIIM. Clasificarea serologicå
este folositå la pacien¡ii adul¡i, la care MSA (myositis-
specific antibodies) sunt mai comuni ¿i la care ace¿ti
MSA pot defini mai multe subseturi omogene de pa-
cien¡i. Unele date sugereazå cå, atunci când sunt pre-
zen¡i, MSA pot defini subseturile clinice ¿i la copii. În
mod similar, MSA care sunt asocia¡i cu alte boli ale
¡esutului conjunctiv pot defini mai multe grupuri
omogene de pacien¡i (Rider ¿i colab, 1997). Clasifi-
carea serologicå pentru copii este pu¡in cam contro-
versatå, totu¿i, deoarece anticorpii specifici nu sunt
constata¡i la cei mai mul¡i pacien¡i cu JIIM (Feldman
¿i colab, 1996).

MRI a fost recent propuså pentru identificarea ano-
maliilor tegumentelor, fasciilor ¿i ¡esutului subcutanat
alåturi de afectarea muscularå subclinicå; metoda
constituie un ajutor poten¡ial în clasificarea cazurilor
dificile. MRI poat deveni unul din criteriile de diag-
nostic, înlocuind investiga¡ii mai invazive ¿i dureroase,
cum este cazul EMG ¿i biopsiei musculare.

Costul crescut ¿i disponibilitatea sa restrictivå face
ca utilizarea MRI în practica de rutinå så constituie o
dificultate în unele pår¡i ale lumii (Kimball ¿i colab,
2000; Maillard ¿i colab, 2004).

IV. DIAGNOSTIC: EVALUARE

Evalurea ini¡ialå a diagnosticului include ¿i recu-
noa¿terea unei eventuale urgen¡e terapeutice, ca sin-
dromul de detreså respiratorie sau dificultå¡ile de-
gluti¡iei legate de o severå „insuficien¡å“ (weakness)
muscularå.

O datå ce aceste posibile urgen¡e au fost eliminate,
scopul final al diagnosticului este de a confirma prima
impresie clinicå ¿i de a clasifica JIIM pentru a putea
institui tratamentul cât mai rapid posibil. Deoarece
„managementul“ celor mai multe cazuri de IJJM este
acela¿i, clasificarea, în unele cazuri, este un exerci¡iu
academic. Diagnosticul de JIIM include:
1. Examenul clinic (cu urmårirea criteriilor de diag-

nostic descrise de Bohan ¿i Peter, alåturi de cerce-
tarea afectårii ¿i altor organe).

2. Excluderea altor entitå¡i care pot „mima“ o JIIM
(deci efectuarea diagnosticului diferen¡ial) (tabe-
lul 4).

3. Investiga¡ii de laborator:
a. Nivelul seric al enzimelor musculare
b. Markeri ai inflama¡iei (ex: VSH, proteina C reac-

tivå)
c. Autoanticorpi (ex: anticorpi anti-nucleari ca ¿i

anticorpi specifici pentru alte afec¡iuni, cum
ar fi anti-ds-ADN, anti-Sm, anti-RNP).

d. Studii privind infec¡iile ¿i examene serologice
privind aceste boli

e. MRI a mu¿chilor proximali
f. EMG
g. Biopsie muscularå (luatå în discu¡ie când rezul-

tatele evaluårii prin investiga¡iile efectuate nu
sunt concludente)

4. Radiografia toracicå
5. Teste func¡ionale pulmonare cu determinarea pre-

siunilor maximale ¿i a capacitå¡ii de difuziune.
6. ECG
7. Capilaroscopia patului ungheal
8. Consult într-un serviciu de boli neuromusculare

¿i de reumatologie

Tabelul 3
Clasificarea clinico-patologicå sugeratå în miopatiile inflamatorii idiopatice juvenile. [Dupå Rider ¿i Miller, 1997,

modificat de Compeyrot-Lacassagne ¿i colab, 2005]
Entitatea Descriere

Dermatomiozita juvenilå Cea mai comunå JIIM
Patogenezå mediatå humoral cu CD4 + T cells ¿i celule B într-o distribu¡ie perivascularå
Trombozå a vaselor mici

Polimiozita juvenilå Inflama¡ie endomisialå mediatå celular cu CD8 + T cell (patogenic)

Miozita (Overlap myositis) Miozitå u¿oarå cu evolu¡ie policiclicå

Miozita orbitalå sau ocularå Raportatå rar în copilårie
Asociere frecventå cu alte boli autoimune

Miozita asociatå cu cancer Raportatå rar la copil

Miozita focalå ¿i nodularå Durere ¿i tumefiere localå

Miozita proliferativå Proliferarea pseudosarcomatoaså cu celule gigante ¿i fibrobla¿ti cu inflama¡ie ¿i necrozå asociatå
Rarå la copil

Miozita cu incluzii „Weakness“ muscularå proximal ¿i distal
Creatinin fosfokinaza scåzutå
Biopsie muscularå (colora¡ie tricrom): vacuole cu contur/monturå
Rarå în copilårie

Dermatomiozita sine myozitis Miozita poate fi subclinicå

Miozita eozinofilicå Raportatå rar la copil

Miozita granulomatoaså Idiopaticå sau în asociere cu sarcoidoza
Rarå la copil
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9. Dacå existå suspiciunea unei implicåri gastro-intes-
tinale se va solicita o seriografie a tractului gastro-
intestinal superior ¿i studiul degluti¡iei.

V. MANIFESTÅRI CLINICE

1. Semne ¿i simptome constitu¡ionale

În unele serii, febra la debut a fost descriså cu o
frecventå apari¡ie. Oboseala [probabil legatå de „slåbi-
ciunea“ (weakness) muscularå], starea de indispozi¡ie/
discomfortul, anorexia ¿i scåderea în greutate sunt
frecvent cele mai precoce acuze. La copilul tânår au
fost descrise iritabilitatea ¿i retardul în dezvoltare (Cassi-
dy ¿i colab).

2. Manifeståri musculo-scheletice
Dermatomiozita juvenilå este caracterizatå prin

weakness (slåbiciune/astenie muscularå); weakness
care afecteazå probabil toate grupele musculare este
mai evident la nivelul musculaturii extremitå¡ilor,
flexorii anteriori ai gâtului ¿i mu¿hii trunchiului. Gru-
pele musculare care par a fi cel mai mult afectate sunt
mu¿chii umerilor, ¿oldurilor, flexorii gâtului ¿i muscu-
latura abdominalå. Mu¿chii afecta¡i pot fi ocazional

moi (ca ¿i consisten¡å), edemato¿i sau indura¡i. Sem-
nele Gowers ¿i Trendelenberg sunt manifeståri tipic
precoce la examenul clinic. „Slåbiciunea“/weakness
a mu¿chilor distali este mai evidentå la copiii care sunt
cei mai sever afecta¡i. Aproximativ un sfert din pacien¡i
se prezintå la medic cu afectarea mu¿chilor faringieni,
hipofaringieni ¿i palatali. Aceastå afectare se mani-
festå clinic prin dificultå¡i de degluti¡ie, disfonie, vor-
bire nazonatå ¿i regurgita¡ia lichidelor prin fosele
nazale. Riscul de aspira¡ie în aceste situa¡ii pare så fie
foarte crescut ¿i o grijå mare trebuie avutå la alimen-
ta¡ia acestor pacien¡i. Alimenta¡ia parenteralå este
uneori necesarå pânå ce insuficien¡a faringianå va fi
rezolvatå.

Artralgiile ¿i artritele u¿oare, tranzitorii, nedefor-
mante, neerozive au fost, de asemenea, descrise (Pach-
man ¿i colab, 1998; Pachman, 1995; Miller ¿i colab,
1987). Artritele de obicei apar precoce în evolu¡ia bolii
(în cursul primelor 6 luni) ¿i frecvent intereseazå ge-
nunchii, coatele, pumnii ¿i degetele. Artritele ini¡iale
pot fi pauciarticulare (67%) sau poliarticulare (33%).
Artritele, în general, råspund bine la terapia JIIM, dar
recuren¡ele sunt observate în cursul diminuårii dozelor
de corticosteroizi (Tse ¿i colab, 2001). Evolu¡ia spre

Tabelul 4
Diagnosticul diferen¡ial al miopatiei inflamatorii idiopatice juvenile. [Dupå Cassidy JT ¿i Petty RE, 2001 adaptat de
Compeyrot-Lacassagne ¿i colab, 2005; dupå Pachman, 1995; adaptat de Compeyrot-Lacassagne ¿i colab, 2005]

Categoria Posibile entitå¡i

Distrofii musculare (X-linkatå, autozomal
dominantå sau recesivå)

Boala Duchenne
Boala Becker

Miopatii congenitale Distrofia muscularå congenitalå

Boli miotonice Distrofia miotonicå congenitalå

Boli metabolice Boala de tezaurizare glicogenicå
Unele deficien¡e enzimatice
Paralizia periodicå familialå
Endocrinopatii (boala Cushing, hipotiroidism)
Dializa cronicå

Miopatii infec¡ioase/postinfec¡ioase Virale (Influenza B, Coxsackie B, Echovirus ¿i Poliomyelitis)
Toxoplasmoza
Trichinoza, cisticercoza
Septice (stafilococ ¿i alte miozite piogenice)
Tetanos

Alte boli de ¡esut conjunctiv Sclerodermia
Boala mixtå a ¡esutului conjunctiv
Lupus eritematos sistemic
Artritå sistemicå

Boli genetice Osteogenezis imperfecta
Sindromul Ehlers-Danlos
Mucopolizaharidoze

Traume/toxice Fizice
Toxice: medicamente (glucocorticoizi, hidroxiclorochinå, diuretice, alcool,

D-penicilinaminå, cimetidinå, vincristinå)

Disfunc¡ia spinalå, muscularå ¿i a
celulelor cornului anterior al måduvii

Atrofie muscularå infantilå ¿i juvenilå
Artrogripozå multiplå congenitalå
Scleroza lateralå amiotroficå

Disfunc¡ia nervului periferic Boala Charcot-Marie-Tooth
Neurofibromatozå
Sindromul Guillain-Barré

Boli ale transmisiunii neuro-musculare Miastenia congenitalå gravis
Botulismul
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o poliartritå cronicå apare rar (Hollister, 1998). Tenosi-
novita poate fi prezentå. Contracturile în flexie sunt
comune dar în multe cazuri par så reflecte „încor-
darea“ mu¿chiului mai degrabå decât o afectare a
capsulei articula¡iei. În prezen¡a unei artrite semni-
ficative trebuie så fie luat în considera¡ie un sindrom
general (cu manifeståri de LES, artritå reumatoidå sau
sclerodermie).

3. Manifeståri cutanate
Rash-ul observat în dermatomiozita juvenilå (JDM)

constituie elementul de marcå al bolii ¿i este prezent
în toate cazurile (Cassidy ¿i colab; Pachman ¿i colab,
1998; Ramanan ¿i colab, 2002). Manifestårile cele mai
tipice (rash-ul heliotrop al pleoapelor ¿i papulele
Gottron) sunt patognomonice ¿i sunt observate la 80%
din pacien¡i. Rash-ul poate apare înainte sau dupå evi-
den¡ierea slåbiciunii (weakness) musculare (Peloro ¿i
colab, 2001). Papulele Gottron sunt uneori numite
„pete de colodion“ (Santmyire-Rosenberger ¿i colab,
2003); ele sunt papule cu proeminen¡a turtitå, ro¿ii
sau violacee, care pot fi înso¡ite de scuame. Un similar
rash non-papular (macular) estre denumit semnul lui
Gottron. Acest rash papulo-scuamos este localizat pe
fa¡a de extensie a articula¡iilor metacarpofalangiene
¿i interfalangiene, proximal ¿i distal, a coatelor, genun-
chilor ¿i maleolelor interne. În timp, leziunile pot pre-
zenta un centru alb atrofic cu telangiectazii. Rash-ul,
de obicei, se extinde la spa¡iile interfalangiene (Peloro
¿i colab, 2001). Precoce, în evolu¡ia bolii, papulele
Gottron de la nivelul articula¡iilor degetelor pot fi con-
fundate cu ni¿te nevi pla¡i (Ramanan ¿i colab, 2002).

Rash-ul heliotrop de la nivelul pleoapelor supe-
rioare (cu sau fårå edem al pleoapelor sau fe¡ei) este
foarte caracteristic în JDM (Santmyire-Rosenberger
¿i colab, 2003). Acesta poate fi un component al unui
rash facial sau malar mult mai difuz, care nu pare så
cru¡e pliurile naso-labiale (element care poate facilita
diferen¡ierea rash-ului din JDM de cel din LES).

Leziunile capilarelor la nivelul conturului ungheal
sunt caracteristice JDM ¿i sunt o parte a vasculopatiei
sistemice. Modificårile capilarelor pot, de asemenea,
determina telangiectazii gingivale (Ghali ¿i colab,
1999). Proliferarea celulelor endoteliale ¿i „îngro¿a-
rea“ membranei bazale a capilarelor determinå oclu-
zie vascularå ¿i diminuarea perfuziei tisulare (Rama-
nan ¿i colab, 2002).

Ca råspuns la procesele ischemice secundare oclu-
ziei vasculare cu diminuarea perfuziei tisulare se pro-
duc o serie de modificåri hemodinamice ce determinå
schimbåri ale morfologiei vasculare (arboriza¡ia ramu-
rilor buclelor capilare) cu neovasculariza¡ie ce reali-
zeazå un aspect de „bucle stufoase“. Aceste procese
sunt corelate cu activitatea bolii (Feldman ¿i colab,
1999) ¿i cu durata bolii netratate (Smith ¿i colab, 2004).

Pierderea buclelor capilare în conturul patului ungheal
a fost relatatå ca fiind legatå de activitatea bolii cuta-
nate, fapt ce sugereazå cå implicarea tegumentelor este
în principal o reflectare a vasculopatiei (Smith ¿i colab,
2004). Leziunile vasculitice sunt mult mai obi¿nuite
în dermatomiozita juvenilå (JDM) decât în dermatomio-
zita adultului ca ¿i calcinoza ¿i lipodistrofia.

Aproximativ 100% din copiii cu JDM au densitatea
capilarå diminuatå la nivelul conturului ungheal. Hi-
pertrofia cuticularå poate fi prezentå, de asemenea, în
JDM (Ramanan ¿i colab, 2002).

Un rash violaceu sau eritematos, macular, fotosen-
sibil, poate interesa toracele superior („eritem în V“),
gâtul, umerii („semnul ¿alului“), extremitå¡ile, mâinile,
scalpul ¿i fa¡a; el se poate prezenta ¿i ca poikilodermie
(hiper- sau hipo-pigmentare cu atrofie ¿i telangiectazii
fine) (Ramanan ¿i colab, 2002).

Alte rash-uri cutanate se pot observa, de asemenea.
Mâinile de mecanic (dermatitå scuamoaså a mâinilor)
poate fi prezentå, de¿i pare mult mai comunå în miozita
adultului (Santmyire-Rosenberger ¿i colab, 2003).
Pruritul ¿i dermatita psoriaziformå a scalpului poate fi
observatå, de asemenea. Infarctizårile periunghiale ¿i
ulcera¡iile cutanate ¿i mucoase pot fi våzute la prezen-
tarea la medic a pacientului (Peloro ¿i colab, 2001).
Ulcera¡iile corneene ale ochiului, de la nivelul axilei,
cotului sau în zonele de presiuni pot fi semne de vas-
culitå sistemicå. Copiii care au un rash generalizat ¿i
ulcera¡ii cutanate la debut pot prezenta cel mai råu
prognostic (Ramanan ¿i colab, 2002), deoarece ulcera-
¡iile reflectå probabil o vasculopatie mai extensivå.
Edemele ¿i indura¡ia tegumentelor ¿i ¡esutului subcu-
tanat pot fi våzute, în particular în aria periorbitarå, la
nivelul fe¡ei ¿i extremitå¡ilor distale (când edemele sunt
prezente la extremitå¡ile distale, pacien¡ii pot avea apa-
ren¡e de Popeye arms).

3.1. Calcinoza

Calcinoza distroficå este o complica¡ie caracteris-
ticå a JDM raportatå la 30%-70% din pacien¡i, în variate
studii (Pachman ¿i colab, 1995). CaLcificårile cutanate
sunt frecvent localizate la coate, genunchi ¿i alte pår¡i
acrale [zone periferice (degete, urechi, etc)], dar pot
fi localizate oriunde. Aceste leziuni pot determina
dureri locale, contracturi articulare ¿i ulcera¡ii cutanate.
Mecanismul de producere al calcinozei se considerå
a fi de naturå distroficå. Mu¿chii afecta¡i elibereazå
calciul mitocondrial, în veziculele matricei, care are
ca urmare mineralizarea. Studiile histologice au de-
monstrat cå aceastå complica¡ie – calcinoza distroficå
– este determinatå de acumularea de hidroxiapatitå
(Eddy ¿i colab, 1997). Calcificarea distroficå poate fi,
de asemenea, localizatå la nivelul sediilor traumatis-
melor ¿i poate determina o boalå mai severå sau o
boalå cu duratå mai lungå. Leziunile calcinotice sunt
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rar prezente în momentul efectuårii diagnosticului, dar
sunt constatate mai târziu, în cursul evolu¡iei bolii
(Pachman ¿i colab, 1998; Ramanan ¿i colab, 2002).
Calcinoza poate apare sub forma unor depozite tumo-
rale profunde în jurul articula¡iilor sau ca „plåci“ de-a
lungul suprafe¡elor fasciale or leziunile pot avea o
distribu¡ie extinså exterior scheletului. Tratamentul
instituit tardiv ¿i boala severå sunt factori de risc pentru
dezvoltarea calcinozei (Pachman ¿i colab, 1998; Ansell,
1991). Tratamentul agresiv al JDM are ca scop så scadå
frecven¡a calcinozei (Pachman ¿i colab, 1994; Bowyer
¿i colab, 1983).

3.2. Lipodistrofia

Lipodistrofia ¿i anomaliile metabolice asociate sunt
complica¡ii bine cunoscute ale JDM. Rar observate la
debut, aceste anomalii se dezvoltå mai târziu, în evo-
lu¡ia bolii la 14-25% din pacien¡i (Ramanan ¿i colab,
2002; Huemer ¿i colab, 2001). Lipodistrofia se carac-
terizeazå printr-o evolu¡ie lentå ¿i pierderea simetricå
a ¡esutului adipos subcutanat care, în principal, implicå
partea superioarå a corpului. Poate avea o preponde-
ren¡å femininå. Lipodistrofia debuteazå ca o entitate
clinicå largå ce include pierderea par¡ialå, localizatå
sau generalizatå, a ¡esutului adipos subcutanat, hirsu-
tism ¿i acanthosis nigricans asociat cu hepatomegalie,
diabet zaharat insulino-rezistent ¿i hiperlipidemie, în
special hipetrigliceridemie (Senior ¿i colab, 1964).
Fiziopatologia acestei entitå¡i este necunoscutå, de¿i
este probabil cå hiperinsulinemia determinå multe ma-
nifeståri clinice. Hiperinsulinemia în JDM este proba-
bil multifactorialå, inflama¡ia mu¿chiului cu „deran-
jamentele“ metabolice ce rezultå ¿i expunerea prelun-
gitå la corticosteroizi sunt probabil implicate.

4. Interesarea/implicarea gastrointestinalå

În JIIM au fost descrise dismotilitate esofagianå ¿i
malabsorb¡ie cu diminuarea absor¡iei nutrimentelor
¿i poate a medica¡iei orale. O serie de cazuri de pan-
creatitå, colestazå ¿i hepatomegalie au fost raportate
în JDM. Vasculopatia clinic severå a tractului gastroin-
testinal ce determinå tulburåri func¡ionale, dureri, al-
terarea „pattern“-ului scaunelor, ¿i hemoragii gastroin-
testinale sau chiar perfora¡ii poate fi una din cele mai
severe manifeståri ale JIIM, în special în JDM.

5. Vasculita

Prezen¡a unei vasculopatii viscerale, de¿i rarå, este
asociatå cu un prognostic mediocru. Este neclar dacå
o veritabilå vasculitå (ex: arteritå necrozantå sau o
vasculitå leucocitoclasticå a vaselor mici) este prezentå
în JIIM. În orice caz, vasculopatia care este våzutå,
poate determina ischemie difuzå a mucoasei gastroin-
testinale, responsabilå de ulcera¡ii, perfora¡ii sau hemo-

ragii) sau infarctizare mezentericå. Rar, vasculopatia
poate afecta, de asemenea, vezicula biliarå, vezica
urinarå, uterul, vaginul sau testiculii ¿i sistemul senzo-
rio-motor central ¿i periferic. Retinita cu exsudat cu
aspect „våtuit“ este o manifestare rarå oftalmologicå
a vasculopatiei.

6. Interesarea/implicarea pulmonarå

Manifestårile pulmonare sunt våzute mai pu¡in
frecvent în JIIM decât în miozitå la adult. Weakness
respiratorie ¿i simptomele consecutive sunt mai obi¿-
nuite: 1/3 din pacien¡i au unele semne sau simptome
pulmonare în cursul bolii (Ramanan ¿i colab, 2002).
Reducerea capacitå¡ii ventilatorii este constatatå la 78%
din pacien¡ii cu o formå asimptomaticå de JIIM, dato-
ritå probabil „weakness“/slåbiciunii musculare. Pot
apare ¿i boli pulmonare severe, dar din fericire sunt rar
våzute.

Boala pulmonarå poate apare prin alte douå meca-
nisme. Weakness faringianå poate facilita aspira¡ia pato-
logicå de alimente sau secre¡ii, care pot conduce la
atelectazie sau pneumonie. În asociere, copiii cu JIIM
sunt trata¡i cu medica¡ie imunosupresoare; în situa¡ia
unei boli pulmonare, trebuie så se ia în considera¡ie
posibilitatea infec¡iilor pulmonare oportuniste. De¿i rare,
infec¡iile oportuniste fatale au fost raportate la copiii cu
alte boli autoimune (Fortenberry ¿i colab, 1989).

7. Interesarea/implicarea neurologicå
Manifestårile neurologice centrale ¿i periferice au

fost decrise în JIIM, dar sunt rare. Când sunt prezente,
boala SNC este severå ¿i refractarå la tratament (Elst
¿i colab, 2003; Ramanan ¿i colab, 2001; Regan ¿i
colab, 2001). Este neclar dacå interesarea/implicarea
SNC este determinatå de o vasculopatie sau de o vas-
culitå specificå, deoarece cazurile publicate nu au de-
monstrat cu certitudine prezen¡a unei vasculite verita-
bile la nivelul SNC. Simptomele raportate au fost, în
principal, convulsiile tonico-clonice generalizate cu
sau fårå semne neurologice cum ar fi ptoza, hiper-
tonia, hemiplegia flascå, afazia motorie, ¿i paralizia/
pareza bulbarå sau coma (Elst ¿i colab, 2003; Ramanan
¿i colab, 2001). Alte simptome nespecifice, cum ar fi
labilitatea emo¡ionalå ¿i depresia, au fost raportate; în
situa¡ia unei boli cronice, este dificil de a corela aceste
manifeståri, în mod specific, cu JIIM. Datele imagistice
la pacien¡ii raporta¡i au variat de la aspecte normale la
modificåri lacunare sau infarctizåri ischemice multiple
cu embolii severe în cortex pe MRI. Pentru a explica
implicarea SNC au fost evocate unele mecanisme ce
includ vasculopatia, vasculita SNC, encefalopatia hi-
poxic-ischemicå (hipoperfuzie), encefalopatia hiper-
tensivå sau toxicitatea induså de medicamente (Rama-
nan ¿i colab, 2001).



242 REVISTA ROMÂNÅ DE PEDIATRIE – VOL. LV, NR. 3, AN 2006

8. Interesarea/implicarea cardiacå
O interesare cardiacå specificå nu a fost descriså

în JIIM ¿i este probabil rarå. La adul¡i ca ¿i în unele
cazuri de JIIM, care au fost incluse în studiu, au fost
raportate zgomote/sufluri cardiace nespecifice ¿i ano-
malii ECG ca ¿i pericarditå (Askari ¿i colab, 1982).
Au fost citate de asemenea: infarctizare miocardicå
(ECG), insuficien¡å cardiacå congestivå ¿i o mai frec-
ventå vasculopatie cardiacå la adul¡i ¿i la copiii cu
JIIM (Jimenez ¿i colab, 1994; Bitnum ¿i colab, 1964;
Haupt ¿i colab, 1982).

9. Interesarea/implicarea oftalmologicå

Boala oftalmologicå este neobi¿nuitå. Au fost ra-
portate cazuri izolate de retinopatie ¿i conjunctivitå
membranoaså bilateralå. Pot apare exudate retiniene
tranzitorii ¿i opacitå¡i „våtuite“, ce evolueazå poten¡ial
la atrofie opticå ¿i la pierderea vederii. Efecte adverse
ale utilizårii corticosteroizilor, cum ar fi glaucomul ¿i
cataracta, pot fi våzute (Ramanan ¿i colab, 2002). Nu
se recomandå urmårirea în dinamicå a examenului
oftalmologic la pacien¡ii cu JIIM, deoarece boala reti-
nei este excep¡ionalå ¿i efectele adverse ale tratamen-
tului cu corticosteroizi pot fi u¿or depistate de medicii
non-oftalmologi.

10. Malignitå¡ile ¿i miopatiile inflamatorii idiopatice
juvenile (JIIM = Juvenile idiopathic inflammatory
myopathies)

Spre deosebire de dermatomiozita adultului, der-
matomiozita juvenilå (JDM) este rar asociatå cu malig-
nitå¡i; sunt descrise doar rare cazuri de asociere cu o
malignitate (Compeyrot-Lacassagne ¿i colab, 2005).

11. Polimiozita juvenilå (JPM = juvenile polyomiositis)

Polimiozita juvenilå este o afec¡iune rarå. De¿i feno-
menul este utilizat pentru a descrie miozita idiopaticå
fårå orice rash cutanat, este posibil ca unii copii ar
putea fi eticheta¡i ca având dermatomiozitå aderma-
titicå. De¿i ace¿ti pacien¡i nu prezintå rash cutanat, ei
prezintå o patologie muscularå care este identicå cu
cea din dermatomiozita juvenilå (JDM) (ex: vasculo-
patie, atrofie perifascicularå) mai degrabå decât cea
din polimiozita adultului. Pacien¡ii cu JDM ¿i JPM
sunt trata¡i similar ¿i se pare cå, în mare parte, ei råspund
similar la terapie.

12. Dermatomiozita juvenilå amiopaticå
(amyopathic JDM)

Termenul amyopathic JDM se referå la o boalå în
care rash-ul cutanat caracteristic al JDM este prezent
în absen¡a unei inflama¡ii musculare aparente. Nu este
încå clar dacå JDM amiopaticå este o entitate separatå

sau este o limitå extremå a spectrului JDM cu implicare
muscularå minimå. Criteriile de diagnostic ale der-
matomiozitei juvenile amiopatice au fost propuse la
adul¡i de Euwer ¿i Sontheimer (1993) ¿i includ: absen¡a
weakness musculare proximale ¿i enzimele musculare
normale la 2 ani dupå debut, în timp ce leziunile
cutanate ¿i biopsia cutanatå sunt tipice. Inciden¡a
calcinozei este foarte scåzutå la ace¿ti pacien¡i.

VI. TRATAMENT

Måsuri generale. Acestea constau în: îngrijirea
leziunilor cutanate (inclusiv helioprotec¡ie), terapie
fizicå, utilizarea unor splint-uri pentru reducerea ris-
cului pozi¡iilor vicioase ¿i deformårilor articulare, ca
¿i în practicarea ventila¡iei asistate în cazul prezen¡ei
tulburårilor de degluti¡ie ¿i a insuficien¡ei respiratorii.

Corticoterapia. Costicosteroizii constituie terapia
tradi¡ionalå de bazå în JIIM; debutul lor de ac¡iune
este rapid, iar eficacitatea clinicå este constatatå în
decurs de zile sau såptåmâni. Toxicitatea, prin utiliza-
rea cronicå a corticosteroizilor, este totu¿i mare. În
întreaga lume, corticosteroizii råmân principalul
tratament al miopatiilor inflamatorii. Ini¡ial se utilizeazå
doze mari de corticosteroizi, pe care oralå ¿i în conti-
nuare se ajusteazå tratamentul în raport cu råspunsul
clinic al pacientului. La debut se indicå prednison, 2
mg/kg/zi, divizat în 3 doze egale (doza zilnicå maximå
rar depå¿e¿te 80 mg). La 6 såptåmâni, când se constatå
o ameliorare clinicå ¿i o normalizare a enzimelor
musculare, se trece la 2 doze pe zi ¿i scurt timp dupå
aceea la o singurå dozå pe zi. Dupå aceea prednisonul
este redus progresiv, cu aproximativ 10% la fiecare 2
såptåmâni interval.

În cazul unui råspuns incomplet sau absent (steroi-
dorezisten¡å), se trece pe administrarea de metilpred-
nisolon în puls-terapie, i.v., în dozå de 30 mg/kg per
tratament (maximum 1000 mg) pentru a ob¡ine un
control rapid asupra inflama¡iei sistemice. În prezen¡a
disfagiei ¿i disfoniei, unei boli pulmonare sau unei
suspecte vasculopatii gastrointestinale, metilpredniso-
lonul i.v. constituie frecvent tratamentul ini¡ial.

Unele grupe de pacien¡i pot beneficia de asocierea
de metilprednisolon pe cale i.v. cu corticosteroizi pe
cale oralå (Pachman ¿i colab, 1994; Laxer ¿i colab,
1987; Paller ¿i colab, 1996). Scopul este de a ob¡ine o
remisiune precoce care så permitå scåderea dozei de
corticosteroizi pe cale oralå, cât mai rapid ¿i a preveni
efectele adverse ale tratamentului pe termen lung al
corticosteroizilor ¿i a complica¡iilor legate de activitatea
prelungitå a bolii, cum ar fi calcinoza. O analizå cost-
identificare ¿i cost-eficien¡å a terapiei orale (2 mg/kg/
zi) comparatå cu terapia intermitentå cu corticosteroizi
în doze foarte mari, în asociere cu doze mici cu
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corticosteroizi per os, (0,5 mg/kg/zi) demonstreazå
cå pacien¡ii trata¡i cu metilprednisolon i.v. împreunå
cu prednison per os, în doze de 0,5 mg/kg/zi au realizat
o remisiune mai precoce, sugerând cå aceastå schemå
terapeuticå este cea mai eficientå (cu toate acestea
metlprednisolonul pe cale i.v. expune totu¿i pacientul
la posibile reac¡ii adverse) (Klein-Gitelman ¿i colab,
1998).

În ciuda råspunsului excelent la corticosteroizi
riscul folosirii corticosteroizilor pe temen lung poate
conduce la retardul cre¿terii, la cataractå ¿i osteoporozå
secundarå, fapt ce a determinat folosirea foarte largå
a steroizilor în doze obi¿nuite/moderate. Riscul major
de osteoporozå ¿i de fracturi vertebrale cu tasare în
cursul corticoterapiei, impune suplimentarea cu
vitaminå D ¿i calciu.

Terapia imunosupresoare. Metotrexatul (MTX) a
fost propus ca o terapie de linia a doua în formele
refractare de JDM la corticosteroizi (Miller ¿i colab,
1992). Tratamentul asociat – corticosteroizi în doze
mari ¿i MTX (20-30 mg/m2/såptåmânå) –  instituit la
4 såptåmâni dupå începerea tratamentului cu cortico-
steroizi, în absen¡a ameliorårii enzimelor musculare
poate diminua inciden¡a complica¡iilor pe termen lung,
cum ar fi calcinoza (Fisler ¿i colab, 2002).

Concluziile a o serie de studii pilot care au utilizat
de la debut MTX demonstreazå eficacitatea sa. Nu
to¡i pacien¡ii råspund la combina¡ia MTX ¿i corti-
costeroizi. Un numår de agen¡i adi¡ionali au fost
propu¿i în terapia JDM.

Formele foarte severe de la debut cu vasculopatie
severå (plåmâni, tegumente sau sistemul gastroin-
testinal sau nervos) justificå probabil o terapie mai
agresivå – imunosupresia cu ciclofosfamidå (3-5 mg/
kg/zi). Multe cazuri au prezentat un råspuns aparent
bun cu imunoglobuline i.v., în doze mari. Este dificil
de a trage o concluzie clarå despre eficien¡a imunoglo-
bulinelor, în doze mari, pe cale i.v., deoarece numårul
de pacien¡i la care s-a efectuat aceastå terapie este
destul de mic (18 pacien¡i) ¿i pentru faptul cå aproape
to¡i ace¿ti pacien¡i au continuat så primeascå conco-
mitent ¿i alte medica¡ii, ca azathioprinå, MTX, sau

ciclofosfamidå (Dalakas ¿i colab, 2000). Dacå terapia
cu imunoglobuline se asociazå cu ameliorare clinicå
se va continua administrarea lunarå în dozå de 2g/kg
în perfuzie i.v., pânå la 1 an. Dupå 12 luni de terapie
cu Ig în perfuzie se spa¡iazå perfuzia la 6 såptåmâni,
8 såptåmâni ¿i apoi la 12 såptåmâni. Pacien¡ii care
tolereazå perfuzia cu Ig spa¡iatå la 12 såptåmâni par
capabili så întrerupå progresiv terapia pânå la oprire,
fårå reapari¡ia manifestårilor clinice. Ciclofosfamida
a fost utilizatå în formele severe ¿i refractare de JDM.
Manifestårile de vasculitå cum ar fi ulcera¡iile cutanate
par a fi o indica¡ie pentru efectuarea lunarå de perfuzii
cu ciclofosfamidå.

Alte medica¡ii folosite în terapia JIIM includ ciclo-
sporina A (Heckmatt ¿i colab, 1989, Zeller ¿i colab,
1996; Kobayashi ¿i colab. 2003) ¿i hidroxiclorochina
(Olson ¿i colab, 1989). FK506 pe cale topicå (tacroli-
mus 0,1% unguent) a fost încercat la pacien¡ii adul¡i
cu boalå cutanatå refractarå, cu un substan¡ial bene-
ficiu. De aceea, tacrolimus pe cale topicå pare un adju-
vant atractiv la copil (Paller ¿i colab, 2001).

Reeducarea func¡ionalå. În perioadele active ale
JMD sunt indicate mi¿cåri pasive ¿i atele posturale.
În perioadele de ameliorare ¿i de inactivitate a bolii,
terapia se intensificå (mi¿cåri active, practicarea unor
sporturi, etc.).

VII. EVOLUºIE ªI PROGNOSTIC

În 1/3 din cazuri, evolu¡ia se face spre vindecare
dupå un unic puseu inflamator (tipul monociclic
de evolu¡ie); la o altå 1/3 din bolnavi se înregistreazå
o succesiune de puseuri de activitate, conducând în
final la vindecare (tipul recurent); în fine, în 1/3
din cazuri boala se manifestå cronic ¿i invalidant
(tipul cronic). Evolu¡ia fatalå se înregistreazå în 10%
din cazuri.

Factorii de gravitate ai evolu¡iei sunt: intensitatea
¿i brutalitatea debutului; întârzierea introducerii tera-
piei; existen¡a tulburårilor respiratorii ¿i de degluti¡ie.
Gravitatea afectårii musculare este apreciatå conform
unei scale (tabelul 5).

Tabelul 5
Scalå pentru evaluarea for¡ei musculare (Dupå: Anne Marie Prieur, C.L. Griscelli)

Indice de cota¡ie For¡a muscularå Mobilitatea

0 0 Mobilitate nulå

1 15 Contrac¡ie izometricå slabå

2 25 Mi¿cåri posibile în condi¡ii de hipogravita¡ie (în bazin cu apå)

3 50 Mi¿cåri posibile în contra unei rezisten¡e u¿oare

4 75 Mi¿cåri posibile în contra unei rezisten¡e medii

5 100 Mi¿cåri posibile în contra unei rezisten¡e notabile
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