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Idiopatické zánětlivé myopatie (IZM)

• Vzácná onemocnění (roční incidence ≤11případů/1 000 000, prevalence ≤ 25/100 000)

• Heterogenní prezentace

• Imunitně zprostředkované poškození příčně pruhovaných svalů ±
mimosvalové postižení 

• Dominuje symetrická proximální svalová slabost (pokud je postižení svalů)

• Na rozdíl od jiných myopatií jsou léčitelné



Plicní systém
Intersticiální plicní onemocnění
- Autoprotilátky proti PL-12, Jo1, 
EJ, P7, OJ, KS, Zo, Ha nebo MDA5

Periferní cévní systém
Raynaudův fenomén
- Autoprotilátky proti TIF1, Mi-2, 
NXP2, MDA5, SAE, PL-12, Jo1, EJ, 
PL-7, OJ, KS, Zo nebo Ha

Svalový a kosterní systém
Svalová slabost
Artritida
- Autoprotilátky proti PL-12, Jo1, 
EJ, PL-7, OJ, KS, Zo, Ha nebo MDA5

Kardiovaskulární systém
Myokarditida
- Autoprotilátky proti SRP

Gastrointestinální systém
Dysfagie

Kožní 
Vyrážka
- Autoprotilátky proti TIF1, Mi-2, 
NXP2, MDA5 nebo SAE
Ruce mechanika
- Autoprotilátky proti PL-12, Jo1, 
EJ, PL-7, OJ, KS, Zo, Ha nebo MDA5

MDA5, melanoma differentiation- associated gene 5; NXP2, nuclear matrix protein 
2; SAE, small ubiquitin- like modifier activating enzyme; SRP, signal recognition
particle; TIF1, transcriptional intermediary factor 1 Lundberg IE, et al. Nat Rev Dis Primers. 2021;7:86.

Klinické projevy IZM



Typické známky pro idiopatickou zánětlivou myopatii

Svalová biopsie: 
• endomysiální zánětlivý infiltrát (T lymfocyty)
• perivaskulární, perimysiální zánětlivý infiltrát
• exprese MHC-1 molekul na povrchu vláken 
• depozita MAC (membrane attack complex) v malých cévách
• perifascikulární atrofie 
• mnoho nekrotických svalových vláken

Laboratorní a další kritéria:
• zvýšená hladina CK
• typické EMG změny a nepřítomnost EMG známek jiného onemocnění 
• difuzní či fokální edém ve svalové tkáni v MRI při STIR sekvenci 
• specifická autoprotilátka pro myozitida v séru

Klinická kritéria: 
• symetrická slabost proximálních > distálních svalů, a flexorů > extenzorů krku
• subakutní nebo pomalý začátek
• typická vyrážka pro DM



Dendrogram fenotypů IZM
N=260

Mariampillai K. JAMA Neurol. 10 Sep 2018

IBM                 IZNM          DM ASS

IBM: myozitida s inkluzními tělísky
IZNM: imunitně zprostředkovaná nekrotizující myopatie
DM: dermatomyozitida
ASS: antisyntetázový syndrom             



Autoprotilátky u IZM

• Přítomné u většiny nemocných s IZM

• Dělí se na: 
• s myozitidou asociované (MAA)

• pro myozitidu specifické (MSA)  

• MSA se vzájemně vylučují a jsou asociované  s určitým fenotypem 



Název Četnost Klinické projevy
Antisyntetázové protilátky

anti-Jo1

anti-PL-7, anti-PL12, anti-EJ, anti-OJ, 

anti-KS, anti-Ha, anti-Zo

anti-Jo-1 20-30%

ostatní jsou vzácnější 

Antisyntetázový syndrom (myozitida, 

intersticiální plicní postižení, artritida, horečka, 

Raynaudův fenomén, prsty mechanika). Může 

dominovat postižení plic (spíše u jiných 

protilátek než anti-Jo1).

Protilátky specifické pro DM

Anti-Mi2 5-10% DM, obvykle dobře odpovídá na léčbu

Anti-TIF 1ɣ 15-20% DM, často paraneoplastická

Anti-NXP2 1-17%

(častější u dětí)

Kalcinóza, možná asociace s malignitou

Anti-MDA5 0-13%

(častější v Asii)

Klinicky amyopatická DM, kožní vředy, 

intersticiální plicní postižení

Anti-SAE 6-8% Klinicky amyopatická DM s pozdějším rozvojem 

myozitidy

Protilátky specifické pro IZNM

Anti-SRP 5% IZNM, postižení myokardu, refrakterní na léčbu

Anti-HMGCR 6% IZNM, většinou v souvislosti s užíváním statinů



Třída Fenotyp Incidence Definice

SRM 0 CK < 4x norma 1,5-26% Nejsou svalové příznaky

SRM 1 Myalgie, snesitelné 0,3-33% Příznaky s normální CK

SRM 2 Myalgie, 
nesnesitelné

0,02-0,2% Příznaky, CK< 4x norma 
Odezní po vysazení statinu

SRM 3 Myopatie 0,005% ? CK >4x a  < 10x ULN ± příznaky 
Odezní po vysazení statinu

SRM 4 Závažná myopatie 0,11% ? CK >10x a < 50x + příznaky
Odezní po vysazení

SRM 5 Rabdomyolýza 0,0001-0,008% CK >10x, postižení ledvin + příznaky
nebo CK>50x

SRM 6 IZNM 0,0002% ?? anti-HMGCR+, HMGCR exprese v biopsii 
Neodezní po vysazení statinu

Alfirevic A,  et al. Clin Pharmacol Ther 2014 ;96(4):470-6. 

Klasifikace myotoxicity statinů (SRM) podle fenotypu 



Návrh doporučeného screeningu malignit u IZM

Oldroyd A, et al. [abstract]. Arthritis Rheumatol. 2022; 74 (suppl 9).



Lundberg IE, et al. Nat Rev Dis Primers. 2021;7:86.

Léčba IZM
Glukokortikoidy

Cvičení a 

fyzikální léčba

První linie
• Methotrexát nebo azatioprin

Druhá linie
• Kombinovaná imunosupresivní léčba
• Mykofenolát, takrolimus nebo cyklosporin

Třetí linie
• Rituximab (především pro ASS nebo ILD)
• Cyklofosfamid (závažná ILD)
• Kombinace rituximab + cyklofosfamid 

nebo cyklofosfamid + takrolimus-cyklosporin (závažná ILD)

Experimentální léčba
• Rituximab + cyklofosfamid (ILD), tofacitinib

(DM, MDA5+ILD), abatacept, anakinra, 
adrenokortikotropní hormon, apremilast
(kůže), ustekinumab (kůže) a další.

ASS, antisyntetázový syndrom; ILD, intersticiální plicní postižení;
MDA5, melanoma differentiation- associated gene 5



Nedostatečná odpověď na léčbu

• chybná diagnóza

• nedostatečně agresivní léčba nebo steroidní myopatie

• poškození svalů spíše než přetrvávající aktivita

• okultní malignita (zvláště u dermatomyozitidy)

• skutečná rezistence na léčbu

Mann H et al. Best Pract Res Clin Rheumatol. 2010



Shrnutí

• Polymyozitida je raritní

• Průkaz MSA má význam pro

• Diagnostiku

• Prognózu

• Terapii nemocných

• Typ a agresivita léčby závisí na konkrétním klinickém  scénáři

• Zvláště u dermatomyozitidy je třeba myslet na paraneoplastickou etiologii



Diferenciální diagnóza 
zvýšené hodnoty CK

MUDr. Heřman Mann, PhD



kreatinkináza

kreatin fosfokreatin

CK

Izoenzymy: CK-MM, CK-MB, CK-BB

kosterní sval: 98% CK-MM, 2% CK-MB
myokard: 70% CK-MM, 25-30% CK-MB
CK-BB ve všech tkáních



Distribuce CK podle věku a pohlaví

Lilleng H et al.  Clin Chem Lab Med. 2011;50:879-84. 

ženy muži

převod hodnot CK:     150 U/l = 2,5 μkat/l 



Distribuce CK podle pohlaví a rasy

George et al. Medicine (2016) 95:33. 

ženy muži

převod hodnot CK:     150 U/l = 2,5 μkat/l 



Hodnoty CK po fyzické zátěži

Kenney K et al.  Muscle Nerve. 2012;45:356-62.převod hodnot CK:     150 U/l = 2,5 μkat/l 



„Ne-nervosvalové“ příčiny elevace CK

Mann H. Čes. Revmatol. 2022;30:67-73.



Makro CK

Podle Galarraga B et al. Rheumatology 2003;42:186-188 

Makro CK typ 2 
 

 
Makro CK typ 1 

CK-MM 
 

CK-BB 
 

CK-MB 
 

Podle Galarraga B et al. Rheumatology 2003;42:186-188

prevalence 1,3%
malignity

prevalence 0,43%

CK-MB > 15-20% = makro CK typ 1



Lze se dobrat diagnózy?

Silvestri NJ, Wolfe GI. Muscle Nerve. 2013 ;47:805-15.



• Při použití metod NGS lze asi u třetiny nemocných s idiopatickou
hyperCKemií odhalit patogenní nebo pravděpodobně patogenní
varianty genů spojených s myopatiemi.

• Některé z těchto mutací mohou být spojené s rizikem maligní hypertermie,
proto je třeba před plánovaným operačním výkonem informovat
anesteziologa o diagnóze idiopatické hyperCKemie.

Lze se dobrat diagnózy (2023)?

Svalová slabost                    Recidivující rabdomyolýza Asymptomatická elevace CK  

Wi L. Can J Neurol Sci. 2018;45:262-268



• 31nemocných s idiopatickou hyperCKemií

• Pečlivě neurologicky vyšetřeni, většinou včetně EMG a 

svalové biopsie

• Nejčastější stesky : únava a myalgie

• Sledování  průměrně 7,2 roku – bez výraznějších  změn 

(1x polyneuropatie)

Jaká je prognóza hyperCKemie?

Reijneveld JC et al. Muscle Nerve. 2000



* při použití adekvátní horní hranice podle pohlaví a rasy (viz text)

# rizikové faktory myopatie: významná rodinná anamnéza, mladší věk, vyšší

hodnota CK, abnormální nález na EMG

Použité zkratky: BMD/DMD: Beckerova a Duchennova svalová dystrofie, CK:

kreatinkináza, GSDII: glykogenóza typu II (Pompeho choroba)

Mann H. Čes. Revmatol. 2022;30:67-73.



Závěr

•Referenční laboratorní rozmezí CK neodráží realitu 

•Zvýšení CK (i výrazné) je poměrně časté

•Příčin může být mnoho 

non-neuromuskulární (např. léky, endokrinopatie)

neuromuskulární

•Svalová biopsie nemusí vždy objasnit příčinu

•Podrobné vyšetření pouze v indikovaných případech

•Idiopatická hyperCKémie mívá benigní prognózu


	Snímek 1: Idiopatické zánětlivé myopatie   
	Snímek 2: Idiopatické zánětlivé myopatie (IZM)
	Snímek 3
	Snímek 4: Typické známky pro idiopatickou zánětlivou myopatii
	Snímek 5: Dendrogram fenotypů IZM N=260
	Snímek 6: Autoprotilátky u IZM
	Snímek 7
	Snímek 8
	Snímek 9: Návrh doporučeného screeningu malignit u IZM
	Snímek 10
	Snímek 11: Nedostatečná odpověď na léčbu
	Snímek 12: Shrnutí
	Snímek 13: Diferenciální diagnóza  zvýšené hodnoty CK
	Snímek 14: CK
	Snímek 15: Distribuce CK podle věku a pohlaví
	Snímek 16: Distribuce CK podle pohlaví a rasy
	Snímek 17: Hodnoty CK po fyzické zátěži
	Snímek 18: „Ne-nervosvalové“ příčiny elevace CK
	Snímek 19: Makro CK
	Snímek 20: Lze se dobrat diagnózy?
	Snímek 21: Lze se dobrat diagnózy (2023)?
	Snímek 22
	Snímek 23
	Snímek 24: Závěr

