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:: Δερμαηομυοζίηιδα 

Αξηζκόο Orphanet: 221 

ΠΕΡIΛΗΨΗ 

Η δεξκαηνκπνζίηηδα (DM) είλαη έλαο ηύπνο ηδηνπαζνύο θιεγκνλώδνπο κπνπάζεηαο κε 

ραξαθηεξηζηηθέο δεξκαηηθέο βιάβεο θαη ζπκκεηξηθή αδπλακία ησλ εγγύο κπώλ. Η εηήζηα 

επίπησζε εθηηκάηαη κεηαμύ 1 έσο 10 λέσλ πεξηπηώζεσλ / εθαηνκκύξην πιεζπζκνύ / έηνο, θαη ν 

επηπνιαζκόο κεηαμύ 1/50.000 θαη 1/10.000. Η DM είλαη πην ζπρλή ζηηο γπλαίθεο παξά ζηνπο 

άλδξεο (2:1). Σηηο Ηλσκέλεο Πνιηηείεο, έρεη αλαθεξζεί αλαινγία 3:1 ζηνπο Μαύξνπο πξνο ηνπο 

Καπθάζηνπο. Η έλαξμε είλαη γεληθά ζηελ ελήιηθε δσή θαη  λσξίηεξα ζε νξηζκέλεο πεξηπηώζεηο 

(Νεαληθή DM, δείηε απηόλ ηνλ όξν). Οη αζζελείο παξνπζηάδνπλ ζπλήζσο ην εξύζεκα ηνπ 

ειηνηξνπίνπ (εξύζεκα ησλ βιεθάξσλ, κε ή ρσξίο νίδεκα) θαη ηηο βιαηίδεο ηνπ Gottron 

(ιεηρελνεηδείο βιαηίδεο πάλσ από ηηο αξζξώζεηο θαη κεξηθέο θνξέο ζηα γόλαηα θαη ζηνπο 

αγθώλεο),  ην ηώδεο εξύζεκα (ζηηο επηθάλεηεο ησλ εθηεηλόλησλ θαη ηνπ πξνζώπνπ),  ην 

πνηθηιόδεξκα (ζηηο πεξηνρέο πνπ εθηίζεληαη ζηνλ ήιην) θαη ηηο πεξησλύρηεο επξπαγγείεο. Σε 

ζπάληεο πεξηπηώζεηο παξαηεξνύληαη δεξκαηηθή αγγεηίηηδα, εμειθώζεηο  θαη αζβέζησζε. Σηε 

ζπλέρεηα, κεηά  από εβδνκάδεο ή κήλεο, αλαπηύζζεηαη ζπκκεηξηθή εγγύο κπτθή αδπλακία κε κηα 

πνηθίιε επίπησζε ζηηο θπζηθέο ηθαλόηεηεο. Μπνξνύλ ζηε ζπλέρεηα λα εκπιαθνύλ άιια 

ζπζηήκαηα (αγγεηαθό, πλεπκνληθό, γαζηξεληεξηθό θαη θαξδηαθό). Οη πλεπκνληθέο εθδειώζεηο 

θπκαίλνληαη από πλεπκνλία από εηζξόθεζε έσο δηάκεζε πλεπκνλνπάζεηα (ΓΠΝ) θαη νξηζκέλεο 

θνξέο επηπινθέο όπσο πλεπκνληθή ππέξηαζε (βιέπε απηνύο ηνπο όξνπο). Άιια ραξαθηεξηζηηθά 

κπνξεί λα είλαη ε δπζθαγία, ε θιεβνθνκβηθή ηαρπθαξδία, ε δηαζηνιηθή δπζιεηηνπξγία θαη ε 

κπνθαξδίηηδα (ζπρλά αζπκπησκαηηθή). Πεξίπνπ ην έλα ηξίην ησλ αζζελώλ αλαπηύζζνπλ 

θαθνήζεηα, ζπρλά κέζα ζε 0 έσο 3 έηε πξηλ ή κεηά ηελ έλαξμε ηεο λόζνπ (καζηνύ θαη  σνζεθώλ 

[βιέπε ηνλ όξν απηό] ζε γπλαίθεο, θαη πλεύκνλα θαη πξνζηάηε ζε άλδξεο). Άιια ιηγόηεξν ζπρλά 

αλαθεξόκελα λενπιάζκαηα είλαη ηα κε-Hodgkin ιεκθώκαηα θαη  νη θαξθίλνη ηνπ παρένο εληέξνπ, 

ηνπ παγθξέαηνο, ηνπ ζηνκάρνπ θαη ηεο νπξνδόρνπ θύζηεο (βιέπε απηνύο ηνπο όξνπο). Η 

αθξηβήο παζνγέλεηα δελ έρεη αθόκε δηαιεπθαλζεί. Η DM πηζηεύεηαη όηη ζρεηίδεηαη κε ηε 

κεζνιάβεζε αιιαγώλ ηνπ ζπκπιεξώκαηνο ζηα κηθξά αγγεία ηνπ κπτθνύ ηζηνύ πνπ νδεγεί ζε 

αγγεηαθή βιάβε.Ωο πηζαλνί εθιπηηθνί παξάγνληεο έρνπλ πξνηαζεί νη ηνί, ην ηνμόπιαζκα θαη ε 

Μπνξέιηα. Η δηάγλσζε βαζίδεηαη ζηα ραξαθηεξηζηηθά επξήκαηα ηνπ δέξκαηνο κε ηελ αλάπηπμε 

αδπλακίαο ησλ εγγύο κπώλ, αύμεζε ησλ κπτθώλ ελδύκσλ (θξεαηηλνθσζθνθηλάζε, αιδνιάζε) 

θαη κπνπαζεηηθά επξήκαηα ζην ειεθηξνκπνγξάθεκα (EMG). Γεληθά επηβεβαηώλεηαη κε ηελ 

βηνςία κπόο πνπ δείρλεη θιεγκνλώδεηο δηεζήζεηο γύξσ από ηα αηκνθόξα αγγεία θαη αηξνθία 

πεξί ησλ κπτθώλ δεζκίδσλ. Οη αζζελείο ζπρλά έρνπλ θπθινθνξνύληα απηναληηζώκαηα, όπσο ηα 

αληηππξεληθά αληηζώκαηα (ANA), ελώ κπνξεί λα είλαη παξόληα θαη πην ζπγθεθξηκέλα 

αληηζώκαηα (π.ρ. αληη-Mi2, αληη-Tiff1γάκκα, αληη-MDA5). Οη δηαθνξηθέο δηαγλώζεηο 

πεξηιακβάλνπλ ηηο κπτθέο δπζηξνθίεο όςηκεο έλαξμεο, θαζώο θαη ηελ λεκαηνεηδή κπνπάζεηα 

ελήιηθεο έλαξμεο, ηηο εγγύο κπνηνληθέο κπνπάζεηεο, ηνλ ζπζηεκαηηθό εξπζεκαηώδε ιύθν, ηελ 

εξπζξά ηόλζην πηηπξίαζε, ηνλ νκαιό ιεηρήλα (δείηε απηνύο ηνπο όξνπο) θαη ην πνιύκνξθν 

εμάλζεκα εθ θσηόο. Ο ζηόρνο ηεο ζεξαπείαο είλαη ε εμάιεηςε ηεο θιεγκνλήο θαη ε 

απνθαηάζηαζε ηεο κπτθήο απόδνζεο. Η αξρηθή ζεξαπεία πεξηιακβάλεη πςειέο δόζεηο 

θνξηηθνζηεξνεηδώλ.Η δνζνινγία ζηε ζπλέρεηα κεηώλεηαη έσο όηνπ θζάζεη ζηελ θαηάιιειε δόζε 
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ζπληήξεζεο. Οη αλνζνθαηαζηαιηηθνί παξάγνληεο ρξεζηκνπνηνύληαη επίζεο ζπρλά ζε 

ζπλδπαζκό, ζπλήζσο κε κεζνηξεμάηε, αδαζεηνπξίλε, θαη κπθνθαηλνιάηε κνθεηίι. Σε ζνβαξέο 

πεξηπηώζεηο κπνξεί λα ρξεζηκνπνηεζεί ε ελδνθιέβηα αλνζνζθαηξίλε (IVIg) ή ε ελδνθιέβηα 

κεζπιπξεδληδνιόλε (ελδνθιέβηα θνξηηδόλε). Δπίζεο ζπληζηάηαη θπζηθνζεξαπεία. Τνπηθά 

θνξηηθνζηεξνεηδή θαη ηαθξόιηκνπο έρνπλ ρξεζηκνπνηεζεί γηα ηε ζεξαπεία δεξκαηηθώλ 

εθδειώζεσλ. Οη αζζελείο ζα πξέπεη λα απνθεύγνπλ ηo άκεζo ππεξηώδεο θσο θαη λα θάλνπλ  

ρξήζε αληειηαθνύ κε πςειό δείθηε. Η παξαθνινύζεζε ηεο εμσκπτθήο ζπκκεηνρήο ζα πξέπεη λα 

πεξηιακβάλεη ηελ αθηηλνγξαθία ζώξαθνο θαη ηνλ έιεγρν ηεο πλεπκνληθήο ιεηηνπξγίαο. Δάλ 

ππάξρεη ππνςία θαξδηαθήο ζπκκεηνρήο, ζπληζηάηαη ερνθαξδηνγξάθεκα. Δπίζεο ζπληζηάηαη ν 

θαηάιιεινο γηα ηελ ειηθία πξνιεπηηθόο  έιεγρνο γηα θαξθίλν. Η πξόγλσζε είλαη κεξηθέο θνξέο 

πησρή θαη εμαξηάηαη από ηελ αληαπόθξηζε ηνπ αζζελνύο ζηε ζεξαπεία, ηε ζνβαξόηεηα ησλ 

ζπκπησκάησλ ηεο λόζνπ θαη ηα ζπλνδά λνζήκαηα (ηδίσο ζρεηηδόκελνη θαξθίλνη). Η καθξνρξόληα 

ρνξήγεζε θνξηηθνζηεξνεηδώλ κπνξεί λα είλαη πεγή λνζεξόηεηαο. 

 

Δηδηθόο εκπεηξνγλώκσλ: 

Pr Olivier BENVENISTE 

 

Μεηάθξαζε – Δπηκέιεηα: 

o Κνζκά Κσλζηαληίλα, MD. Κιηληθή Γελεηίζηξηα 

o Διέλε Μηρειαθάθε, PhD. Δζληθή Σπληνλίζηξηα ηνπ Διιεληθνύ Orphanet  

 

Τειεπηαία ελεκέξσζε: Μάηνο 2014 

Μεηάθξαζε: Ινύιηνο 2014 

 

 

 

Τν έγγξαθν απηό απνζθνπεί ζηελ παξνρή πιεξνθνξηώλ. Σε θακκία πεξίπησζε δελ 

κπνξεί λα ππνθαηαζηήζεη ηελ Ιαηξηθή θξνληίδα πνπ παξέρεηαη από εηδηθνύο επηζηήκνλεο 

θαη δελ ζα πξέπεη λα ρξεζηκνπνηείηαη ζαλ βάζε γηα ηε δηάγλσζε ή ζεξαπεία. 

 

 

 


