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- ﬁrostatne formy

‘Asoc,lacna S Inymi autoimunitnymi ochoreniami
~ Asocidcia s malignymi nadorovymi ochoreniami

[ncidencia - pre vSetky 3 ochorenia 1/100 000



i pategenezu myozitid' svedcia viacere klinicke a
o1 @"‘faktory

gpa yimi autormunitnymi ochoreniami:
_____ 19 %%: DM — 10%; IBM — 10%.

:'9&;&: 15;3 imunolaboratornymi nalezma:
sol -F W, leukocytoza, reumatoidné faktory, myositis
soc1ated autoantibodies, myositis specific autoantibodies;
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““3 Reakc1a na imunosupresivnu liecbu:
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2 _PM a DM — vel'mi dobra
- [BM — ziadna alebo minimalna
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Vi ‘E.' Iymiocytymiiltruju svalove viakna a
zu. Zapalovy mﬁltrat obsahuje aj makrofagy.

- ne zac1atku obkolesuju zdrave svalove vlakna, neskor do nich
(Igy' R 1ch
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*e'CDSJr T-ly sposobuju zanik svalovych bb. 2 mechanizmami:

: b'sahu]u perforin, ktory naruSuje integritu plazmatickej m. a sposobuje
_--'-._. ‘ZJ ik sval. vlakien osmolyzou (nekrozou).

—— ."Zloz1tym1 mechanizmami dochadza k akceleracii apoptozy svalovych
-vlakien.

CDg* T-bunky - aktivovane antigenmi MHC triedy I (st na povrchu sval.
vlakien) a posobia cytotoxicky proti svalovym vlaknam.




= ivacit CD8* 1"bunick a spozndvani
aJu Vyznamnu ulohu kostimulacne

== /'r ,ﬁqazdu U a klonalne expanduju pravdepodobne
: _é_ =D gstredmctvom malych svalovo Specifickych
vanugennych peptidov, ktore st na povrchu sval.

- vlaken prejavom expresie MHC triedy I.

-~ Pri antigénnej prezentacii sa spoluuplatiiuji
kostimulacneé molekuly skupiny B7.

i

r -_— . -—
pﬁ*@g@gézww




Glglon er.-'gis_t;g; neznamy.

| ch autormunitnej reakeie - neznamy

y virusova infekcia - nepriamy: spustac
i mtneho procesu v dosledku:
eha reaktivita so Specifickym svalovym

e
= J:antlgenom

_ - zmena autoantigénu na sval. vlaknach
- strata fyziologickej autotolerancie
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‘och, — hnmordlna munita (plazmateréza )

r= Qj[elu endomyzialnych kapilar aj mych drobnych
_1 - Jr OSEbuI mikroangiopatiu.

iyt Jll komplementovy systém, vedu k depozitam
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AUHOk mplexov v kapilarach, drobnych cievach — okluzivna
T ‘anlﬂda a vaskulitida
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"-: o "C5b-9 membranolytlcky attack complex (lyticka zlozka
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- ;‘j@mplementoveho systemu) sa uklada v kapllarach este pred
~ vzmikom zapalovych a Strukturalnych zmien v svalovom
_tkanive
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* Al - edém endotelovych bb, kapilarnu trombozu a nekrozu.
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AL E- KD D 47 bb. — Sd uplatnuju V patogeneze

er :, apal kapilar, drobnych: ciev SpOSObllJe
JOperiizia, ischémia)l. ischemicke zmeny prislusSn¢ho
It svall. vlaken a 2. redukciu hustoty kapilar.

5;:.-—.%5 Jedikomije perifascikularna atrofia nickedy az
— mlkromfarkty sval. vlakien. Perifascikularna oblast drobne
~ degenerovane sval. vlakien, atroficke, ale aj normalne.

= Pritomné byvaju roztrisené nekrotické vlakna, ktoré na rozdiel
- od PMia IBM nebyvaju infiltrované.

* V perifascikularnej oblasti — su v infiltratoch aj CD8" bb a
makrofagy mvadujuce svalove vlakna exprimujuce antigen
MHC triedy I, Co poukazuje aj na co-existujuci T- bb.
sprostredkovany proces.
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,: | 3 splistajlici mechanizmus

ey reakcie — st nezname.
iktivaciu komplementu ?
% ly: A1? Ak ano, Co je cielovym antigenom ?

UJC sa T-bb sprostredkovana cytotoxicita ?
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3. Rozpoznava spustajici faktor autoimunitnej reakcie
spolocny antigen koze a svaloveho tkaniva ?
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QO (CyLok 1n1ny, transformovany rastovy
I% ‘G-beta , iné 7) sposobujii excesivnu
= '«' Lord byva pri DML

ité faktory spolocné antigény s
_ alnyml bb vo svale (molekularna mimikry?),
y'Vysvetl ovalo vysokt incidenciu karcinomov

~6.Co spusta formaciu kalcinozy koze pri juvenilnej
D)LY ¥
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VI - nezname.

) .,H» cnéza IR
zy-uplatnovania - zapalovych a
n ratlvnych mechanlzmov

; @radlcka M — bola popisana u dvojiciek

.--._....-—

*’JF amilidrna forma IBM s AR typom dedicnosti - vzacna
== dg. potrebne odlisit’ od -
hereditary inclusion body myopathies
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o) ‘tomvazwne CD8+ T-ly sposobuju zanik
Vlaklen 2 mechanizmami;

= 1. C huJu perforin, ktory naruSuje integritu plazmatickej m.
=0 3] SGbuJe zanik sval. vlakien osmolyzou (nekrozou).
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= ""-2' Zloz1tym1 mechanizmami dochadza k akceleracii apoptozy
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= _ svalovych vlakien.

o N.alez zapalovych zmien byva vyraznejsi ako nalezy nekrotickych
sval. vlakien a vlakien s akcelerovanou apoptozou
(vakuolizacia sval. vlakien, amyloidné depozita, resp. nalez
filamentowv).



| *sBM

QE*« ”8 2 je asociovanymi S mymi autoimunitnymi och
(¢ (diabetes I. typu, Sjogrenov sy, tyreoiditida Graves,

" _,_.. = i astema gravis)
= ;F@er-vonkaj sieho prostredia — virusy:

- Integrama virusove] DNA do bunkoveho genomu; virus
- moze aktivovat’ CD8" T-bb a indukciou prozapalovych
cytokininov iniciovat’ autoimunitnui reakciu proti

specifickym autoantigenom na svalovych vlaknach.
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t TCIA N Imunesupresivau liechu

Ck nalez vakuoelizacie svalovych viakien, nalez
gh de ozit alebo EMi nalez amyloidnych filament
) Odobnost s neurofilamentami v mozgu pacientov: s

y—

_4" merovou chorobou.
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Vo ﬂe lnom Mi: okrem 1. zapaloveho infiltratu sa vo sval.

—— dknach zistuji 2. lemované vakuoly (rimmed vacuoles),
== ;: 3t eozinofilne cytoplazmaticke a intranuklearne inkluzie,
-~ obsahujtuce amyloid B a d’alSie ,,Alzheimer- charakteristické
_ proteiny- tau protein, presenilin 1, alipoprotein E, ubiquitin

Elektron Mi: mkluzie zodpovedaju cytoplazmatickym a
nuklearnym tubofilamentom a cytoplazmatickym klastrom
amyloidnych fibril.
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