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Myozitida s protilatkami proti NXP2

Myositis with anti-NXP2 antibodies

Vazena redakce,
idiopatické zanétlivé myopatie, myozi-
tidy, patfi standardné do diferencidlné dia-
gnostické rozvahy pfi subakutnim rozvoji
svalové slabosti, pfestoZe ro¢ni incidence
zdokumentovanych pfipadl neni vy-
sokd — 11/1 000 000 obyvatel, incidence
25/100 000 [1]. Z obecné zkuSenosti s klinic-
kym obrazem a odezvou na imunosupre-
sivni 1é¢bu vyrazné vybocuje pfipad mla-
dého muze, u kterého jsme diagnostikovali
myozitidu s pozitivitou protildtek proti
nuclear matrix proteinu 2 (NXP2).
Ttiatficetilety muz byl neurologem po-
prvé vysetfen v listopadu 2020. Stézoval si
na 3 tydny trvajici bolesti svall, nevykon-
nost a pozvolna postupujici slabost. Jed-
nalo se o doposud zdravého muze a potizim
nepredchézely fyzické vypéti, vliv medika-
mentd ¢i toxinG. Rodinnd anamnéza byla
stran myopatie negativni. Objektivné byl
normalni neurologicky nélez v¢. trofiky a sily
proximdalnich i distélnich svald, kize byla bez
exantému. Sérologické testy nevykazovaly
abnormity krom signifikantni elevace sé-
rové kreatinkindzy CK-s 21 pkat/I (referen¢ni
rozmezi 0,77-2,85) a myoglobinu 400 pg/I
(referenc¢ni rozmezi 0-110). V jehlové EMG
vstupné dominovala patologickd spontannf
aktivita bez typické myogenni pfestavby po-
tenciall motorickych jednotek. K rozvoji ob-
jektivniho oslabeni svalové sily proximalnich
koncetinovych svald ke stupni 3 svalového
testu doslo béhem nésledujicich 3 tydnd,
soubézné s korelujicim EMG obrazem myo-
patie. Hladiny CK-s 120 pkat/l a myoglobinu
2 441 ug/l svédcily pro rabdomyolyzu bez
klinickych ¢i laboratornich znamek selhani
ledvin. V séru byla zjisténa vysoka pozitivita
myozitickych protilatek anti-NXP2 a hypoa-
lbuminemie bez proteinurie. Klinicky obraz
bolestivé myopatie se zhorsoval, pacient za-
znamenal nardst hmotnosti o 8kg, ndpadna
byla povsechna pastézni tuhost podkoZi.
Svalova biopsie v 9. tydnu potizi popsala fo-
kéInf vyskyt nekrotickych vldken s uklidovou
makrofagickou reakci a disperzni pritomnost
T-lymfocytl s imunofenotypem CD4 v in-
tersticiu. Nalez potvrdil diagnézu idiopa-

tické zanétlivé myopatie i pfes uz zavede-
nou lé¢bu intravendznimi (i.v.) kortikoidy.
Desaty tyden potiZi se projevila dysfagie. Pa-
cient nadale nemél kozni afekce. Nasledné
opakované podani pIné davky iv. imunoglo-
bulind (2 g/kg) vedlo ke snizeni hladin CK-s
a myoglobinu-s, ale neovlivnilo tézky kli-
nicky stav. Do chronické medikace byl zave-
den mykofenoldt mofetil v davce 2g denné.
MR svald provedend v 12. tydnu trvani potizi
prokazala vyrazny difuzni edém svald a pod-
kozi (obr. 1), bez zmény pfi kontrole ve 20.
tydnu. Kontrolni EMG méla typicky myopa-
ticky vzorec. PET CT vyloucila malignitu. Ne-
zadrZitelnd progrese svalové slabosti vedla
od 13. tydne onemocnéni k imobilité a nut-
nosti zavedeni perkutdnni endoskopické
gastrostomie (PEG). Behem hospitalizace
byla 16. tyden zjisténa pozitivita testu PCR
na COVID-19. Pfes absenci klinickych pro-
jevl infekce byla vzhledem k imunosupresi
zavedena léc¢ba remdesivirem. Spontanni
ventilace nebyla ovlivnéna postupem cho-
roby ani témito okolnostmi. Lé¢ebny postup
a zvazovana indikace rituximabu byla opa-
kované konzultovana s odborniky z Revma-
tologického Ustavu v Praze a vedla k rozhod-
nuti tam pacienta v bfeznu 2020 prelozit.
Pacient byl lé¢en tofacitinibem (inhibito-
rem Janus-kinazy), ale ani tato lé¢ba nevedla
ke stabilizaci ¢i zlepsenf stavu. Pro aspiracni
pneumonii a nasledny rozvoj multiorgano-
vého selhdnf byl pacient 27. tyden preloZen
na Kliniku anesteziologie, resuscitace a in-
tenzivni mediciny Fakultni nemocnice Motol.
S infaustni prognézou byl nésledné prelozen
na l8Zko intenzivni péce v misté bydlisté, kde
v kvétnu 2020, 30 tydnd od zacatku klinic-
kych projevd myozitidy, zemrel. Z dGvodU re-
strikci béhem pandemie COVID-19 pitva ne-
byla provedena.

Diagndza naseho pacienta byla idiopa-
tickd zanétliva myopatie - adermopa-
ticka forma dermatomyozitidy s pozitivi-
tou protilatek anti-NXP2.

Termin idiopatické zénétlivé myopatie,
myozitidy, zastfeuje vice jednotek s podob-
nym klinickym obrazem progreduijici svalové
slabosti, signifikantni elevaci CK a myoglo-
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binu v séru a rdznou mirou koznich ¢&i sys-
témovych pfiznakd. Kromé myozitidy s in-
kluznimi télisky (inclusion body myositis; IBM)
klinik ani elektromyografista nerozezna tyto
etiopatogeneticky unikatni typy. Stézejni dia-
gnostickymi metodami jsou svalova biopsie
a priikaz patologickych protilatek v séru [2,3].

Typ protilatek a histopatologicky nélez
u naseho pacienta ved| k diagndze derma-
tomyozitidy (DM), pfestoZze kozni projevy
nemoci nebyly pfitomny. Jde o raritni, tzv.
adermopaticky typ DM, pro ktery je asociace
s protilatkami anti-NXP2 typicka. V literature
je tento typ oznacovan i jako DMSD (derma-
tomyozitis sine dermatitis) [4].

Protilatky proti NXP2 jsou zndmy od roku
1997, ale az v roce 2007 jim byl pfifazen kli-
nicky a histopatologicky obraz juvenilni DM
s prevazujici ¢i vylu¢né svalovou symptoma-
tikou [3]. Formy s protildtkami anti-NXP2 tvoffi
6 % idiopatickych zdnétlivych myopatif
a 12 % DM. U juvenilnich DM se protildtky
anti-NXP2 vyskytuji v 25 %, u adultnich DM
pouze v 10 % [4].
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Obr. 1. MR stehen z 31. 1. 2021 (sekvence T2 kor 3D space, STIR) — difuzni edém svalt

a podkozi.
STIR — short tau inversion recovery

Fig. 1. Thighs MRI from January 1, 2021 (T2 kor 3D space, STIR sequences) — diffuse

edema of muscles and subcutaneous tissue.
STIR = short tau inversion recovery

Klinicky jsou vzdy pfitomny tézké projevy
myopatie s vyraznou elevaci CK a myoglo-
binu v séru. Bolestiva svalova slabost po-
stihuje viechny svalové skupiny koncetin,
trupu a polykaci svaly. Pravé dysfagie, roz-
vinutd ¢asné a intenzivnéji nez u ostatnich
forem, je pro anti-NXP2 typ DM typickd, vy-
skytuje se u 74 % pfipadl [4]. Pricné pruho-
vané svaly v¢. svald hornf etdze jicnu, hladka
svalovina stiev a podkoZi celého téla jsou vy-
razné edematdzni, coz zplsobuje narlst té-
lesné hmotnosti a redistribuci extracelularni
a intracelularnf tekutiny s obrazem hypoal-
buminemie. Tyto zmény Ize velmi dobfe
zobrazit MR svalU, pficemz u anti-NXP2 ne-
gativnich forem DM se tento obraz nevysky-
tuje [6]. MUZe se projevit i kalcindza podkoZi.
Neni vys$si vyskyt intersticidlnich plicnich
procest, koincidenci s malignitami literarni

prace potvrzuji [7,8], ale i popiraji [9]. Anti-
-NXP2 typ DM ma rychlejsi progresi, tézkou
intenzitu svalové slabosti, polycyklicky pra-
béh a horsi prognézu, zpdsobenou nedo-
state¢nou odpoveédi na imunosupresivni
|écebu [9]. Mortalita této raritni formy DM
neni stanovena, kazuistiky ale vzdy referuji
o téZkém prlbéhu a nutnosti vyuzit kombi-
novanou imunosupresivni [é¢bu ¢i nestan-
dardni [é¢ebné postupy. Lécba této i jinych
refrakternich forem idiopatickych zanétli-
vych myopatii by méla probihat ve specia-
lizovanych centrech. Revmatolog je stéZejni
soucasti lé¢ebného tymu — rozhoduje napf.
o vyuziti inhibitorl Janus-kindzy v pfipadé,
Ze viechny jiné lécebné postupy nejsou do-
state¢né efektivni.

Pfipad naseho pacienta byl poucny. Pro
stanoven( spravné diagnozy byl stéZejni

prukaz silné pozitivity specifickych protila-
tek v séru a histopatologicky nélez ze sva-
lové biopsie. Nase klinickd zkuSenost se
shoduje s literdrnimi poznatky o raritni anti-
-NXP2 formé DM - Slo o mladého muze,
rychle progredujici svalova slabost postihla
kosternf i polykaci svaly a vedla k imobilité,
byl pfitomen masivni otok svald a podkozi
s narlstem télesné hmotnosti, nevyskytly se
koznf pfiznaky, jako je heliotropni exantém
arash. Pres intenzivni imunosupresivni [é¢bu
se nepodarilo zvratit ani stabilizovat pribéh
choroby. Asymptomatickd pozitivita one-
mocnéni COVID-19 priibéh choroby neovliv-
nila. Komplikace velmi tézkého klinického
stavu v ramci diagnoézy anti-NXP2 formy DM
vedly k umrti 8 mésic od zacatku potizi.
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