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Termin byl poprvé pouzit
v roce 1971 k odliseni skupiny nemocnych se
zanétlivou myopatii, u kterych vykazovala svalova
biopsie, kromeé zanétliveho infiltratu, dalsi
abnormality.
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NejCastejsi zanetliva myopatie ?

V souboru 170 nemocnych z Mayo Clinic, u kterych byla
diagnostikovana zanétliva myopatie, tvorila PM 31%, IBM 28%
a DM 18% (Lotz a spol. 1989)



« Patri do okruhu
vakuolarnich/inkluznich myopatii
— Stejna histologie, ale neni zanétlivy infiltrat
« AR1AD forma
- S usetifenim kvadricepsu (Iransti zidé)
 Periventrikularni leukoencefalopatie
* Kloubni kontraktury a oftalmoplegie

- OPMD
* Distalni myopatie



Pifesna incidence IBM v CR neni znama
Epidemiologické studie

— 4,9/1 mil. (Nizozemi, povazovano za podhodnocené)
—10,9/1 mil. (Zapadni Australie)

— Prevalence pro vék >50 let 16-35/1 mil.

IBM predstavuje asi 2 zanetlivych myopatii
— Pro USA a Kanadu se odhaduje 16-28% vSech ZM
Castéjsi u muzua (3:1)

Sporadicka forma se manifestuje v 80% > 50

let (vyskyt v mladSim véku je typicky pro hereditarni
formu)



* Dva poly

1. Vzhledem k obligatnimu nalezu zanetlivych
infiltratq, je tradi¢né tato choroba razena spolu
s DM a PM mezi zanétlivé ziskané myopatie

2. Vyrazna rezistence k imunomodulacni terapii a
charakter depozit ukazuji spise na
myodegenerativni patologii podobnou
Alzheimeroveé chorobe



Genetickeé vlivy

Starnuti

Oxidativni stres

Abnormalni exprese proteinu

inkluze

Invaze T ly

| Y

Mutace MtDNA

COX pozit. vlakna

Myofibrilarni degenerace a atrofie

Cytotoxicka nekroza




Vek nad 50 let, prevazuji muzi
— 17-20% do 50ti let
DK

— Kvadricepsy
* Predilekcni postizeni
* Extenzory nohy (MTA), iliopsoas

HK

— hluboké flexory prstu, biceps, triceps
Mimicka muskulatura (60%)
Sijové svalstvo

Casna ztrata RP
— Ostatni mohou byt zachovany

Postizeni byva casto asymetricke




Dysfagie (30%-40%)
— Postizen m cricopharyngeus
— Muze byt i inicialnim projevem
* 9%
Usetreny
— deltoides, pectoralis, interossealni svaly
Neni asociace s malignitami ani systémovymi
chorobami pojiva
Velmi pomala progrese

— Neékteri pacienti jsou jestée po 10 letech od
propuknuti prvnich priznakl schopni samostatné
lokomoce



« CK
— Lehka elevace nebo normalni

- EMG

— Zmenseni teritoria MUP i reinervace
— Spontanni aktivita
« KRV, Fi, POV

— Nefrekventni

— Dalsi abnormality (kondukcni studie)
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Endomysialni infiltrace

E\B%Fe)na z 30% makrofagy a asi z 70% T lymfocyty (predevsim
+

Obraz zanétlive celulizace je identicky s obrazem u polymyozitidy
— Lymfocyty obklopuji prevazné zdrava svalova viakna a
destruuji je

— V oblastech zanétlivych infiltratl dochazi k expresi antigenu
tridy | hlavniho histokompatibilniho komplexu.

Svételny mikroskop

— Lemované vakuoly (,,rimmed vacuoles®) a eosinofilni
cytoplasmatickeé inkluze

Elektronova mikroskopie

shluky 15- 20 nm sSirokych filament v cytoplasmeé i nukleoplasme
Vakuoly jsou pritomny v 2- 70% svalovych viaken

Maji 2- 25 um

Lemovany bazofilnim materialem a obsahuji cytoplasmatickeé
degradacni produkty




Jedno svalové viakno obsahuje jednu nebo
vice vakuol

— lokalizovany subsarkolemalne nebo centralne

Filamenta

— lze ve shlucich pozorovat v svetelnem mikroskopu
jako inkluze

— Podobné neurofibrilarnim filamentum v mozku u AD

« Obsahuiji identicky fosforylovany tau protein, ubiquitin,
apolipoprotein E, presenilin 1 a dalSi komponenty

Dale jsou pritomny ruzné abnormality
mitochondrii vCetné deficitu cytochromoxidazy.

Hypertroficka viakna



Infarkty
Perifascikularni
atrofie

Vakuoly, inkluze,
amyloid, ubiquitin

Kapilarni nekrézy,
abnorm. endotel, MAC,
depozita Ig

Invaze CD8+ a akt.
makrofagu

Regionalni variabilita
Intersticialni fibréza

IBM

+

fokalni



Kritéria podle Lotze a spol. (1989)

Histopatologicky nalez
1.alespon jedna lemovana vakuola na jedno pole pfi nizkém zvétSeni
2.alespon jedna skupina atrofickych viaken na jedno pole pfi nizkém zvétSeni
3.endomysialni a autoagresivni zanétlivy infiltrat
4 .elektronmikroskopicky prukaz typickych filamentéznich inkluzi
(Nalez eosinofilnich inkluzi podporuje diagnézu, ale neni bazalnim pozadavkem.)

Klinické pfiznaky

1.Nenapadny zaCatek nebolestivé proximalni slabosti

2.CK normalni nebo zvyseni < 10x

3.Terapie prednisonem bez efektu

4.EMG nalez konzistentni se zanétlivou myopatii

5.Negativnhi anamnéza ve smyslu hereditarnich svalovych onemocnéni

Diagnoza je nepochybna, pokud je splnén nasledujici vzorec: (1+4) + (1+3), tedy jsou naplnény
body 1 a 4 z prvni tabulky a body 1 a 3 z druhé tabulky.



Diagnosticka kritéria dle J.R. Mendella a spol. (1995)

(zkraceno)

A. klinické priznaky

1. trvani choroby > 6 mésicu

2. vék zaCatku > 30 let

3. svalova slabost:

proximalni a distalni svaly HK i DK a alespon jedno z nasledujicich kritérii:

slabost flexoru prstu
slabost flexort zapésti>extenzoru zapésti
slabost quadricepsu (<4)

B. laboratorni priznaky
1. CK < 12x norma
2. svalova biopsie:
zanétliva myopatie s mononuklearnim bunécnym infiltratem bez nekrozy svalovych viaken
vakuolizovana svalova vlakna
bud” intracelularni amyloidni depozita
nebo 15-18 nm tubulofilamenta (ELMI)
3. EMG konzistentni s inflamatorni myopatii

Nepochybna IBM: pacient musi vykazovat vSechna histologicka kritéria. Pokud jsou splnéna, neni
zadny klinicky pfiznak povinny

Mozna IBM: jestliZze sval vykazuje znamky zanétu bez dalSich histopatologickych pfiznakt IBM, musi
byt spinéna kritéria A1, 2, 3 a B1, 3.



— Histologie, klinicky obraz, rezistence na
terapii

— Histologie, DNA

— Fascikulace, postizeni |. motoneuronu



» Rezistence vuci terapeutickym postupum
obvykle pouzivanym u zanétlivych
myopatii
— kortikoidy, imunosupresiva, IVIG

» Tato vlastnost je i diagnostickym
ukazatelem

« Véasné stanoveni spravné diagnézy muze
uchranit pacienta pred riziky dlouhodobé
a neuspésné imunosupresivni lécCby
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