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Problematyka miopatii zapalnych u dzieci
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MIMZ

* Mtodziencze idiopatyczne miopatie zapalne (MIMZ) to rzadkie,
przewlekte choroby autoimmunologiczne, charakteryzujgce sie
ostabieniem miesni proksymalnych oraz czesto wystepujgcymi
typowymi zmianami skornymi.

* MIMZ to heterogenna grupa chorob o réznych rodzajach
autoprzeciwciat okreslajgcych wystepowanie odmiennych
predyspozycji demograficznych, objawow klinicznych, przebiegu
choroby, wynikow laboratoryjnych i roznym rokowaniu.



MIMZ

* Przebieg miopatii u dzieci z reguty jest monocykliczny, po burzliwym
poczatku choroby nastepuje ztagodzenie objawow, niekiedy stata
aktywnosc¢ choroby moze utrzymywac sie przez wiele lat.

* Po ustgpieniu objawoéw choroby mozliwe sg nawroty, typowo po
infekcjach lub zbyt pochopnie odstawionym leczeniu.

* Nawroty objawoéw choroby sg ztym czynnikiem rokowniczym.



MZSM

e Zapalne miopatie w wieku rozwojowym to gtownie mtodziencze
zapalenie skorno-miesniowe (MZSM), stanowigce blisko 90% zapalen
miesni, pozostate miopatie wystepujg zdecydowanie rzadziej i sg to:

e zapalenie wielomiesniowe,
* zespoOt naktadania

 zapalenie skorno- lub wielomiesniowe skojarzone z nowotworem
ztosliwym

 zapalenie skdrno-miesniowe bez objawow zapalenia miesni
(postac amiopatyczna - amyopathic DM)



EPIDEMIOLOGIA

* Poczatek zachorowania na zapalne miopatie to u okoto 20%
pacjentow okres przed ukonczeniem 18 r.z.

* W wieku rozwojowym czestosSc¢ zachorowania na MIMZ wynosi
0,2-0,7/100.000/rok,

e czesciej chorujg dziewczynki niz chtopcy (3:1),
* szczyt zachorowan przypada pomiedzy 5-11 r.z.




Etiologia

Etiologia pozostaje nie w petni wyjasniona, wiadomo, ze podtozem
choroby jest martwicza waskulopatia w tkance miesniowej oraz w wielu
narzgdach wewnetrznych u oséb podatnych genetycznie,
prawdopodobnie w odpowiedzi na czynniki Srodowiskowe (podkreslana

jest rola infekcji).




Etiologia

* Duze znaczenie dla oceny obrazu klinicznego, przebiegu choroby i
rokowania ma wykrycie autoprzeciwciat narzagdowo swoistych,
stanowi ono takze istotny wglagd w patogeneze miopatii zapalnych

* |stotne jest znalezienie i zdefiniowanie roli roznych grup przeciwciat
specyficznych dla zapalenia miesni i wspotwystepujacych z
zapaleniem miesni, okreslajgcych roznice w zakresie danych
demograficznych, objawow klinicznych, objawy, wynikéw badan
laboratoryjnych oraz prognozy.



Etiologia

* Kluczowg role w zainicjowaniu i podtrzymywaniu procesu zapalnego
w przebiegu zapalnych miopatii odgrywajg cytokiny prozapalne,
gtowng role odgrywa nadrodzina TNF.

 Stezenie IL-18 w surowicy jest w istotny sposob podwyzszone u
pacjentow z MZSM zwtaszcza tych z cechami wysokiej aktywnosci
choroby i powiktaniem w postaci choroby srodmigzszowej ptuc
(interstitial lung disease- ILD).



Objawy

* Dominujgcym objawem klinicznym zapalnych miopatii
jest ostabienie miesni ksobnych, gtownie obreczy
barkowej i biodrowej, miesni grzbietu i karku.

* Trwate ostabienie miesni dotyczgce okoto 40% pacjentow
stwarza trudnosci w poruszaniu sie, wstawaniu z pozycji
lezgcej, unoszeniu konczyn i gtowy, moze doprowadzi¢ do
catkowitego unieruchomienia chorego.

* Ciezkie uszkodzenie miesni wystepuje u kilku procent
chorych.



Objawy

* W mtodzienczym zapaleniu skorno-miesniowym (MZSM) wystepuja
charakterystyczne zmiany skorne w postaci rumieni, osutek i
obrzekow.

* Najbardziej typowe zmiany skorne to:

* heliotropowy obrzek powiek

e rumien okularowy (niekiedy w ksztatcie motyla)
* obrzek wargi gornej i nasady nosa

* objaw szala

* objaw Gottrona



Objawy

e Charakterystycznym objawem jest obrzek i rumien watow
okotopaznokciowych, z zywg bolesnoscig na ucisk.

* U czesci chorych na MZSM w miejscach zmian skornych rozwijajg sie
troficzne trudno gojace sie owrzodzenia, ich zejsciem s3 g’fadkle
okragte lub owalne drobne blizny.




Powiktania

* Uogdlnienie procesu chorobowego z zajeciem narzagdow
wewnetrznych jest znacznie czestsze u dzieci niz u chorych
dorostych, moze siegac¢ nawet 61- 69% chorych.

* Najczesciej dochodzi do zajecia przewodu pokarmowego
zarowno na skutek waskulopatii jak i zajecia miesni,
najbardziej charakterystyczne sg zaburzenia potykania.

* Do rzadszych powiktan dochodzi w obrebie uktadu
krgzenia i oddechowego.

* Do czesto obserwowanych (u blisko 1/3 chorych) objawéw
nalezg zwapnienia w skorze, tkance podskodrnej, Sciegnach
i miesniach.

e Lipodystrofia wystepuje u blisko 10% chorych.



Czynniki ryzyka

Przeglad gtownych czynnikdw wptywajgcych na smiertelnos¢ u pacjentow
chorujacych na idiopatyczne miopatie zapalne (IIM), diagnozowanych w latach
1976-2007, (czas obserwacji co najmniej 5 lat).

* Rozpoznania: PM i DM u dorostych, JDM (MZSM) oraz zespoty nakfadania
(Overlap syndromes, OS) z inng autmmmunologlczna chorobg reumatyczna.

* Zidentyfikowano 90 pacjentow z rozpoznaniami j.w. Stosunek kobiet do mezczyzn
wynosit 2,5: 1, sredni wiek rozpoznania 38 lat. 47,8% pacjentow z PM, 30% z DM,

15,6% OS'i 6,7% JDM.

u 18,9% stwierdzono ILD.

w 70% przypadkow stezenie CPK > 5 razy gérna norma.

GKS zastosowano u 98,9% a RTX u 11,1% chorych.

Przebieg u 34,4% monocykliczny, u 31,1% nawrotowy, u 34,4% stale aktywny.
« Sredni okres obserwacji wynidst 11,5 roku.

Taborda AL, Azevedo P, Isenberg DA, Retrospective analysis of the outcome of patients with idiopathic inflammatory myopathy: a longterm follow-up study. Clinical and
exper/mental rheumatology 2014.



Czynniki ryzyka

Smiertelnosc: 14,4%

Przyczyny zgonu: 30,8% z powodu infekcji, 30,8% z powodu zdarzenia sercowo-
naczyniowego i 23,1% z powodu nowotworu.

* Przezycie 1, 5i 10 lat wyniosto odpowiednio 100%, 97,8% i 91%.

. Czyn;wiki ryzyka smiertelnosci w przebiegu IMZ: (czynniki ryzyka istotne statystycznie (p
<0,05):

PteC meska,

Zajecie ptuc,

Stata aktywnosc¢ choroby,
Zastosowanie RTX,

Autorzy podkreslajg, ze diugotrwate przezycie u pacjentow z IMZ jest na ogot dosc
dobre z szacunkowym okresem przezycia 10 lat > 90%.

Taborda AL, Azevedo P, Isenberg DA, Retrospective analysis of the outcome of patients with idiopathic inflammatory myopathy: a longterm follow-up study. Clinical and
experimental rheumatology 2014.



Kryteria rozpoznania MZSM na podstawie
zmodyfikowanych kryteriow Bohan i Peter

W 2013 roku zaproponowano zastosowanie zmodyfikowanych
kryteriow rozpoznania MZSM Bohan i Peter, w ktorych badanie MRI
zostato uznane jako rekomendowana metoda diagnhostyczna.

Warunkiem koniecznym rozpoznania MZSM s3 typowe zmiany skoérne
oraz co najmniej 3 z nastepujgcych objawow:

1. ostabienie miesni

e 2. podwyzszenie stezenia enzymow miesniowych

* 3. zmiany w EMG odpowiadajgce miopatii zapalnej

* 4. zmiany w biopsji miesnia odpowiadajgce miopatii zapalnej
* 5. zmiany w MRI odpowiadajgce zapaleniu miesni



KRYTERIA OCENY PRZEBEGU CHOROBY

Na catym w uzyciu jest 312 réznych wariantéw definicji poprawy w IMZ.

Analizie poddano 14 najczesciej uzywanych definicji kryteriow poprawy w
oparciu o charakterystyke i uzytecznosc kliniczna.

* Osiggnieto konsensus w celu przeprowadzenia analizy opartej na ciggtym
modelu o catkowitej wartosci poprawy wynoszgcej 0-100.

Ustalono zakresy poprawy:
* minimalnej (=30),
* umiarkowanej (>45)

e oraz znacznej (istotnej) (=70).

Czutosc i specyficznos¢ wyniosty 89% i 91-98% w przypadku minimalnej poprawy, 92-94% i 94-99%
w przypadku umiarkowanej oraz 91-98% i 85-86% w przypadku istotnej poprawy.

Rider LG, Aggarwal R, Pistorio A, 2016 American College of Rheumatology/European League Against Rheumatism Criteria for Minimal, Moderate, and
Major Clinical Response in Juvenile Dermatomyositis: An International Myositis Assessment and Clinical Studies Group/Paediatric Rheumatology
International Trials. Organisation Collaborative Initiative. Annals of the rheumatic diseases 2017



Stan nieaktywnej choroby

Od 2012 r. obowigzuje definicja stanu nieaktywnej choroby w MZSM
(w trakcie lub bez leczenia).

Wymagane jest spetnienie co najmniej 3 z ponizszych kryteriow:
* 1. CPK <150 U/,

e 2. CMAS > 48 pkt,

3. MMT > 78,

e 4, Catosciowa ocena lekarza <0,2.



Leczenie

Celem leczenia jest opanowanie zapalenia miesni oraz zapobieganie

i/lub leczenie powiktan (przykurczéow i zwapnien).

* OpoOznienie rozpoczecia leczenia moze prowadzi¢ do ciezkiego
przebiegu choroby oraz powiktan, gtownie zwapnien.

* W przypadku braku poprawy po zastosowanym standardowym

leczeniu nalezy zastosowac agresywne leczenie immunosupresyjne
ktére moze poprawic rokowanie.

* System leczenia jest uwarunkowany rozlegtoscia i nasileniem
zapalenia miesni.

* U dzieci wazne jest leczenie zmian skornych.



LECZENIE

* Podstawowymi lekami sg glikokortykosteroidy (GKS),
podawane doustnie jak i we wlewach dozylnych.

* W okresie ostrym z duzym nasileniem zmian miesniowych
leczeniem z wyboru jest podawanie megadawek (pulsow)
metylprednisolonu przez kilka miesiecy (w zaleznosci od
odpowiedzi na zastosowane leczenie).

* Po uzyskaniu poprawy klinicznej i biochemicznej nalezy
stopniowo redukowac dawki GKS, leczenie powinno byc
utrzymane w dawkach podtrzymujgcych przez 2 — 3 lata.




LECZENIE

* Rownolegle z zastosowaniem GKS do leczenia wtgczane s3 leki p-
zapalne i immunosupresyjne, podstawowe leki to: metotrexat (MTX),
cyklosporyna A (CsA), azatiopryna.

* Podkreslana jest rola MTX jako leku o duzej skutecznosci w leczeniu
objawow zapalnych miopatii.

* W ciezkich przypadkach przy braku poprawy po zastosowanym
leczeniu podstawowym nalezy dotgczyc¢ cyklofosfamid ewentualnie
mykofenolan mofetylu (MMEF).




LECZENIE

e Standardem postepowania w przypadkach o ciezkim
przebiegu jest podawanie dozylne preparatow
immunoglobulin (IVIG).

* Nalezy rozwazy¢ wtaczenie leczenia IVIG w wiekszosci
przypadkow zapalnych miopatii ze wzgledu na bardzo
korzystne efekty leczenia, zarowno w zakresie zmian
miesniowych jak i skornych a takze ustepowanie zwapnien.

* Podkreslana jest takze korzystna rola leczenia IVIG w celu
zmniejszania lub wczesniejszego zakonczenia leczenia GKS
celem minimalizacji ich dziatan niepozadanych.




LECZENIE

* Leczenie biologiczne w miopatiach zapalnych u dzieci nadal jest na etapie
poszukiwan. Dane z zastosowania zarowno blokeréw TNF jak i innych lekéw
biologicznych nie sg w petni przekonujace, jednak jestesmy w fazie
roznorodnych prob i badan klinicznych.

* Konieczne staje sie opracowanie nowych skutecznych metod leczenia
miopatii zapalnych, szczegdlnie w przypadkach opornych na standardowe
leczenie.

e Aktualnie na catym swiecie trwajg liczne proby zastosowania roznych lekow
biologicznych, w tym abataceptu (ABAT), tocilizumabu (TCZ) i rytuxymabu
(RTX).

 RTX wydaje sie byc¢ obecnie lekiem o najwyzszej skutecznosci, zwtaszcza w
przypadkach gdy zawodzi dotychczasowy standard leczenia.



LECZENIE RTX

Obserwacja leczenia RTX u 9 pacjentow z ciezkg postaciag MZSM.

Gtownym wskazaniem do leczenia RTX byto ciezkie i oporne na leczenie zapalenie
miesni, (7 pacjentdw), masywna wapnica (1 pacjent) i przewlekty, nasilony bol
brzucha potaczony z lipomatozg brzuszna (1 pacjent).

Terapia RTX byta zastosowana tgcznie GKS, lekami immunosupresyjnymi i
plazmaferezg, u odpowiednio 9/9, 5/9 i 2/9 pacjentow.

Remisje kliniczng uzyskano u 3/9 pacjentéw leczonych RTX, u tych chorych
terapie GKS przerwano lub zmniejszono do <15% dawki podstawowej, bez
nawrotu objawow klinicznych w ciggu 3-letniej obserwac;ji.

Wapnica poprawita sie u 6/9 chorych.

Powiktania: tagodne zakazenia miejsc wydostawania sie mas wapnicowych
wystgpity u 2 pacjentow.

RTX moze byc¢ skuteczny w leczeniu miesni i skory w MZSM o ciezkim przebiegu.
Profil bezpieczenstwa wg autoréw byt zadowalajacy.

Bader-Meunier B, Decaluwe H, Barnerias C, Safety and efficacy of rituximab in severe juvenile dermatomyositis:
Results from 9 patients from the French autoimmunity and rituximab registry. Journal of Rheumatology 2011



LECZENIE RTX

Badanie majgce na celu identyfikacje klinicznych i laboratoryjnych predyktoréow
poprawy klinicznej w kohorcie chorych na miopatie zapalne leczonych RTX.

* Analizie poddano wyniki leczenia RTX 195 pacjentdow (75 z ZWM, 72 z ZSM oraz
48 z MZSM)

* Poprawe kliniczng okreslono jako co najmniej 20% poprawe w 3 z nastepujacych
6 parametrow aktywnosci choroby: ogdlnej oceny aktywnosci choroby przez
lekarza i pacjenta (rodzicéw), manualnego testu miesni, czynnosci fizycznych,
enzymow miesniowych oraz oceny pozamiesniowej aktywnosci choroby.

* Analizie poddano korelacje pomiedzy poprawg oraz nastepujgcymi zmiennymi:
podgrupg kliniczng zapalenia miesni, danymi demograficznymi, uszkodzeniem
miesni, parametrami klinicznymi i laboratoryjnymi, testami pomiarowymi,
leczeniem RTX oraz autoprzeciwciatami (antysyntetazowymi, anty-Mi-2, anty-
TIF-1y, anty-MJ i inne autoprzeciwciata.

Aggarwal R, Bandos A, Reed AM, Predictors of clinical improvement in rituximab-treated refractory adult and
juvenile dermatomyositis and adult polymyositis, Arthritis & rheumatology (Hoboken, N.J.) 2014:



LECZENIE RTX

* Na podstawie analizy wielowariantowej oceniono, ze obecnosc
autoprzeciwciat antysyntetazowych, gtownie anty-Jo-1 oraz anty-Mi-2
lub innych autoprzeciwciat pozwala przewidywac krotszy czas do
osiggniecia poprawy w porownaniu z brakiem autoprzeciwciat.

* Nizsza catkowita ocena ogolna aktywnosci choroby przez lekarza oraz
posta¢ mtodziencza miopatii (w porownaniu z dorostymi) to takze
predyktory dobrej odpowiedzi na leczenie RTX.

Aggarwal R, Bandos A, Reed AM, Predictors of clinical improvement in rituximab-treated refractory adult and juvenile
dermatomyositis and adult polymyositis, Arthritis & rheumatology (Hoboken, N.J.) 2014:



LECZENIE RTX

Ocena skutecznosci RTX w leczeniu zmian skornych w przebiegu
ZSM i MZSM.

Pacjenci z opornym na standardowe leczenie ZSM (n =72) i MZSM (n =
48) byIi leczeni RTX (randomizowane badaniu kontrolowane placebo).

* Aktywnosc choroby skornej oceniano przy uzyciu kwestionariusza
Myositis Disease Activity Assessment Tool (MDAAT), do oceny
uszkodzen skory uzyto Myositis Damage Index (MDI).

* Poprawe po zastosowaniu RTX oceniano na podstawie oceny zmian
skornych oraz trwatych uszkodzen.

Aggarwal R, Loganathan P, Koontz D, Cutaneous improvement in refractory adult and juvenile dermatomyositis after treatment with
rituximab. Rheumatology (Oxford) 2017,



LECZENIE RTX

W trakcie badania uzyskano znaczng poprawe w zakresie aktywnosci
_chodro.by.w obrebie zmian skornych po podaniu RTX zarowno u dorostych jak
i u dzieci.

* Zdecydowang poprawe zanotowano w przypadkach erytrodermii,
heliotropu, grudek Gottrona oraz zmian rumieniowatych - bez wtornych
owrzodzen i martwicy.

* Osoby doroste z grupy kontrolnej, otrzymujgce RTX w fazie wczesne{'
wykazaty tendencje do szybszej poprawy w zakresie skory (20% wzgledna
Eoprawa w stosunku do stanu wyjsciowego) w porownaniu z osobami,

tore otrzymaty RTX w fazie pdznej.

UtrzymuLace sie zmiany skorne po zastosowaniu standardowej terapii u
dorostych i dzieci chorujgcych na ZSM i MZSM, wykazata istothg poprawe w

trakcie leczenia RTX.

Aggarwal R, Loganathan P, Koontz D, Cutaneous improvement in refractory adult and juvenile dermatomyositis after treatment with
rituximab. Rheumatology (Oxford) 2017,



POWIKtANIA LB w MZSM

Ocena ryzyka wystgpienia powaznych zakazen w trakcie leczenia LB w MZSM.

* Retrospektywnej analizie (z okresu 2 lat) poddano dane 9 pacjentow w
wieku 5-17 lat z MZSM, wszyscy byli leczeni GKS (p.o., pulsami
solumedrolu) oraz LMPCh (MTX) i IVIG oraz INF, RTX i ABAT

* WSrod dziewieciu pacjentdow z MZSM w trakcie leczenia u 1/9 rozwineta
sie TO, u 1/9 w-MIZS RF(-). Trzech pacjentéw otrzymywato kolejno
INFX, RTX i ABA.

* 4 pacjentow przebyto ropne zapalenie skory, u 3 pacjentow rozwineto
bakteryjne zapalenie zatok (6-9 m-cy po rozpoczeciu leczenia RTX, chorych leczono
antybiotykami p.o.)

Sukumaran S, Vijayan V, Risk of serious infections in juvenile dermatomyositis patients treated with biological response modifiers including
rituximab and abatacept. Arthritis and Rheumatology, suppl. Supplement 2017:



POWIKtANIA LB w MZSM

Ocena ryzyka wystgpienia powaznych zakazen w trakcie leczenia LB w MZSM.

* Nie odnotowano powaznych infekcji wymagajacych hospitalizacji,
ciezkich zakazen wymagajacych antybiotykow |V, zakazenia
wymagajgcego hospitalizacji.

* Nie stwierdzono inwazyjnego zakazenia grzybiczego lub zakazenia
wymagajgcego interwencji chirurgicznej lub zapalenia ptuc
wymagajgcego mechanicznej wentylacji, nie byto infekcji wymagajacych
iIntensywnej terapii.

* W analizowanej kohorcie pacjenci z MZSM dobrze tolerowali leczenie
biologiczne bez ryzyka powaznych infekc;ji.

Sukumaran S, Vijayan V, Risk of serious infections in juvenile dermatomyositis patients treated with biological response modifiers including
rituximab and abatacept. Arthritis and Rheumatology, suppl. Supplement 2017:



POWIKtANIA LB (RTX) w MZSM

RTX jest obecnie stosowany w opornych na konwencjonalne leczenie
pediatrycznych chorobach reumatycznych (PRD).

Analiza wskaznikow odpornosci humoralnej przed i po 2 latach od podania RTX.

* Ocenie poddano 20 pacjentow z PRD (4 SLE, 3 MCTD, 3 MIZS,
2 eozynofilowe zapalenie powiezi, 2 MZSM, 2 zespot Sjogrena,
2 GPA (Wegener), 1 MPA, 1PM/Scl-overlap) po wykluczeniu
pierwotnego niedoboru odpornosci i otrzymaniu co najmniej 1
standardowej dawki RTX (max 3 cykle).

* Pozostate leczenie: GKS (10), hydroksychlorochina (10), MFM (9),
MTX (6), leflunomid (4), ABAT (2), everolimus (2), CsA (1) i IVIG (3).

Speth F, Haas JP, Hinze C, Immunological risk factors after rituximab therapy in patients with pediatric rheumatic diseases-a
prospective single-center study. Arthritis and Rheumatology, suppl. 10 67 (Oct 2015).



POWIKEANIA LB (RTX) w MZSM

* Ocenie poddano stezenia subpopulacje limfocytow, IgA, IgG, IgM i IgE, podklasy I1gG, izoaglutyniny,
specyficzne wobec antygenu w klasie 1gG dla toksyny tezcowej, H. influenzae typu B (Hib),
pneumokokow i odry, ponadto analizowano wielkosc sledziony oraz wymazy z gardta po 6, 12 i 24
m-cach od zastosowania RTX.

e ZespoOt nabytego zespotu niedoboru humoralnej odpornosci sporadycznie
wystepuje po leczeniu RTX w PRD, zwykle po powtornym cyklu leczenia.

* Strategie prewencyjne, w tym substytucja IVIG i/lub profilaktyka
antybiotykowa zwigzana z badaniami immunologicznymi moze byc¢
uzyteczna w zapobieganiu powaznym inwazyjnym zakazeniom.

* Wskazany jest co najmniej 2-letni okres nadzoru nad nabytym humoralnym
niedoborem odpornosci.

* Wskazane jest oznaczanie IgA, 1gG, IgM oraz podklas 1gG po leczeniu RTX w
PRD.

Speth F, Haas JP, Hinze C, Immunological risk factors after rituximab therapy in patients with pediatric rheumatic diseases-a prospective single-
center study. Arthritis and Rheumatology, suppl. 2015.
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STRATEGIE LECZENIA

Prognoza u dzieci z mtodziericzym zapaleniem skory (JDM) znacznie poprawita sie
od 1960 roku z zastosowaniem GKS i terapii immunosupresyjnej, problemem nadal
jest leczenie ILD.

Od 2003 r. rozpoczety sie proby leczenia biologicznego w IMZ.

* Analizie poddano leczenie biologiczne IMZ w latach 2011-2016 na
podstawie rejestru CARRA.

* 105/231 reumatologdéw pediatrycznych (42%) odpowiedziato na
pytania ankietowe,

Spencer C, Rouster-Stevens K, Gewanter H. Biologic therapies for refractory juvenile dermatomyositis: Five years of experience of the
Childhood Arthritis and Rheumatology Research Alliance in North America. Pediatric Rheumatology 2017.



STRATEGIE LECZENIA

Leczenie biologicznie MZSM w praktyce:

RTX 32%, ETA 5%, INF 4%.

U 17% chorych zastosowano wiecej niz jeden lek biologiczny (LB).
U 10% chorych LB w monoterapii, 19% LB w skojarzeniu z MTX

U 52% LB w skojarzeniu z MTX i GKS

U 42% skojarzenie LB, MTX, GKS i leki immunosupresyjne,

U 43% LB, IVIG i MTX.

W ostatnich latach do leczenia IMZ weszty nowe LB oprocz RTX i anty-TNF,
takze ABAT i TCZ.

100% ankietowanych zalecato, aby kontynuowac LB w MZSM

Spencer C, Rouster-Stevens K, Gewanter H. Biologic therapies for refractory juvenile dermatomyositis: Five years of experience of the Childhood Arthritis
and Rheumatology Research Alliance in North America. Pediatric Rheumatology 2017.
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