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Juvenilni dermatomiozitis sa zahvac¢anjem sredi$njeg Zivcanog sustava:
prikaz slucaja s pregledom literature

Juvenile dermatomyositis with central nervous system involvement:
case report with literature review
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Uvod: Juvenilni dermatomiozitis (JDM) sistemska je autoimunosna bolest koja primarno zahvac¢a misice i kozu,
ali u rijetkim slucajevima moze zahvatiti i druge organe / organske sustave. U slucaju zahvacanja sredisnjeg ziv-
anog sustava (SZS), u spektru mogucih simptoma dominiraju epilepticki napadaji na podlozi vaskulitisa SZS ili
cerebralnog sindroma aktivacije makrofaga.

Prikaz sluc¢aja: Djecak u dobi od 9 godina primljen je u nasu ustanove zbog subakutnih simptoma koji su zapoceli
papula na kozi $aka. Dijagnoza JDM postavljena je u vanjskoj ustanovi u 4. tjednu bolesti temeljem klinicke slike,
povisenih vrijednosti miSi¢nih enzima te nalaza magnetske rezonance (MR) zdjelice i nakoljenica sa znakovima
miozitisa. Usprkos inicijalnoj terapiji pulsnim dozama glukokortikoida (GK) i ciklosporinom, krajem 5. tjedna
bolesti u djecaka se razvije akutna respiratorna insuficijencija na podlozi intersticijske bolesti pluc¢a uz progre-
sivne smetnje mehanicke ventilacije, zbog cega se organizira hitni premjestaj u nasu ustanovu. Naprednim mje-
rama lije¢enja u jedinici intezivnog lijecenja djece izbjegne se potreba za veno-venskom ekstrakorporalnom
membranskom oksigenacijom (V-V ECMO), ali djecak tijekom lijecenja razvije grand-mal epilepticki napadaj u
trajanju statusa. Na hitno u¢injenom MR mozga opisu se znakovi umjerenog edema u podrucju dubljih mozda-
nih struktura, a pregledom oc¢ne pozadine detektiraju se mnogobrojni “cotton-wool” eksudati kao indirektan
dokaz vaskulitisa SZS. Uz ponavljanje terapije pulsnim dozama GK, terapiju blokatorom CD20 i primjenom
antiepileptika stanje djecaka se konacno stabilizira uz postupni oporavak i polaganu regresiju simptoma JDM.
Usprkos kona¢nom postizanju stabilne remisije JDM, kao kroni¢na komplikacija vaskulitisa SZS u djecaka
zaostane simptomatska epilepsija uz MR-om verificirane znakove mezijalne temporalne skleroze. Nakon visego-
di$njeg pracenja, uz kroni¢nu antiepilepticku terapiju preporuceno je neurokirursko lije¢enje s ciljem resekcije
skleroti¢ni¢nih promjena.

Zaklju¢ak: Prema dostupnoj literaturi u kojoj dominiraju prikazi pojedina¢nih slucajeva, zahva¢anje SZS u JDM
je rijetka, ali vitalno ugrozavaju¢a komplikacija. Simptomi zahvacanja SZS se najéesce javljaju u ranoj fazi brzo
progresivne bolesti uz epilepticke napadaje, ¢esto paralelno s pogorsanjem aktivnosti koz
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