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Brachiocervikalna zapalova myopatia

Brachio-cervical inflammatory myopathy

(BCIM )
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Vznik

Slabost’

Iné

Pestronk, 2006

BCIM — klinicky obraz

vek 24-82 rokov (priemer 55)

prevazuje postihnutie HK nad DK

prevazuje proximalne postihnutie nad distalnym
asymetria: niekedy

extenzory hlavy a krku (60%)

dysfagia (30%)

dychacie svalstvo (30%)

extrémna slabost’ (0-53% normalneho stavu)
progresia radovo v mesiacoch

ptéza alebo oftalmoparéza (30%)

myalgie (20%)

exantém (10%)

vyrazny ubytok hmotnosti (30%)
reumatoidna artritida (20%)



BCIM - laboratorne nalezy

Sérum protilatky ANA (100%)
CK — normalna hodnota az 10x zvysSenie
protilatky proti AChR (30%)

EMG myopaticky vzorec
pokojova aktivita
dekrement pri repetitivnej stimulacii (40%)

Biopsia nekréza a regeneracia svalovych vilakien

fokalna invazia svalovych viakien (60%)

C5b-9 depozity difuzne v endomyziu

infiltraty mononuklearnych buniek (90%)
vaésinovo B lymfocyty
ojedinelé loziska bez B buniek
perivaskularne a perimyzialne

expresia MHC-I na svalovych vlaknach (90%)

Pestronk, 2006 MxA kapilarna expresia (90%)



E.S., 29-roéna

2004

ubytok hmotnosti z 62 na 39 kg poc¢as niekolkych mesiacov
intolerancia laktézy, suspektna celiakia

protilatky ANA, hypergamaglobulinémia

autoimunitna tyreoiditida, substitucia L-tyroxinom

stanovena dg mentalnej anorexie, liecba psychofarmakami
postupné zvySenie hmotnosti o 8 kg

2006

dysfagia
interpretovana ako recidiva mentalnej anorexie

2008

nahle respiracné a kardialne zlyhanie
resuscitacia = KAIM = Interna klinika = Neurologicka klinika
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BCIM

Celiakia a malnutricny syndrom (sekundarna osteopénia, anémia a
amenorea)

CVID (selektivny deficit IgA)
Autoimunitna tyreoiditida v substituénej liecbe

Mentalna anorexia nepreukazana
Anxiozne depresivny syndrom (reaktivna porucha)

Pacientka prijata 1/2008 (42 kg) a prepustena 3/2008 (49 kg)
Prednison 40/20 mg denne

Azathioprin 100 mg denne

Bezlepkova diéta

Vyzivové doplnky



BCIM

Distribucia svalového poskodenia
Koincidencia s d'alsimi autoimunitnymi jednotkami
Histopatologicky obraz
Frekvencia BCIM v materiale Pestronka et al. v obdobi 12 rokov
0,3% z 4130 svalovych biopsii

2,3% z 426 pacientov

Osobitny klinicky fenotyp autoimunitnej zapalovej myopatie (AlIZM)
Osobitny imunohistopatogeneticky typ AIZM
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