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Streszczenie

Idiopatyczna miopatia zapalna to grupa choréb o nieznanej przy-
czynie i prawdopodobnie autoimmunologicznym mechanizmie
patogenetycznym. Leczenie chorych mozna podzieli¢ na faze ini-
cjujaca, faze podtrzymujaca i leczenie dtugoterminowe. W terapii
stosuje sie glikokortykosteroidy i inne leki immunosupresyjne
(najczesciej azatiopryne i metotreksat). Wazna jest ocena aktyw-
nosci choroby, skutecznosci leczenia i wystepowania objawow
niepozadanych. Zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi jest
oporne na leczenie glikokortykosteroidami.

Wprowadzenie

Okreslenie ,idiopatyczna miopatia zapalna” jest
nazwa grupy choréb o nieznanej przyczynie i mechaniz-
mie autoimmunologicznym, dotyczacych miesni szkiele-
towych. Zdecydowana wiekszos¢ pacjentéw choruje na
zapalenie wielomieéniowe, zapalenie skoérno-mies-
niowe lub zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi.
Pozostate choroby zaliczane do idiopatycznych miopatii
zapalnych (np. eozynofilowe zapalenie miesni lub choro-
by zapalne pojedynczych grup miesni) wystepuja wyjat-
kowo rzadko [1-4].

ldiopatyczna miopatia zapalna réwniez jest choroba
rzadka. Szacuje sie, ze wystepuje u 2—7 0séb na 1 000 000
[3]. Najczesciej stwierdza sie zapalenie skdrno-miesnio-
we, rzadziej zapalenie miegsni z ciatkami wtretowymi,

Summary

Idiopathic inflammatory myopathy is a group of diseases of
unknown etiology and probably autoimmune pathogenesis. Treat-
ment of the diseases is divided into following stages: initial phase,
intermediate phase, and long-lasting therapy. Glicocorticoids and
other immunosuppressive drugs (commonly azathioprine and
methotrexate) are applied for management. It is important to
evaluate activity of the disease, effectiveness of the treatment
and occurrence of adverse reactions. Inclusion body myositis is
resistant to glicocorticoid therapy.

a najrzadziej zapalenie wielomiesniowe. Nalezy pod-
kresli¢, ze wymienione choroby nie sa jednolite i nie
uwaza sie ich za okreslone jednostki nozologiczne. Sa to
zespoty, w ktérych wyréznia sie szereg podtypéw o nie-

ustalonej jednoznacznie klasyfikacji.

Cele leczenia

Choroby z grupy idiopatycznych miopatii zapalnych
sg czesto ciezkimi, nieraz zagrazajacymi zyciu choroba-
mi ogolnoustrojowymi. Maja charakter przewlekty,
z tendencja do nawrotéw i zawsze istotnie zmniejszaja
jakos¢ zycia chorych.

Leczenie ma na celu przedtuzenie Zycia i zapewnie-
nie jego jak najlepszej jakosci. W szczegélnosci ukierun-

kowane jest na przywrdcenie sity miesniowe] i osia-
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gniecie oraz utrzymanie remisji. Choroby maja charakter
ogodlnoustrojowy, dlatego wazne jest zmniejszenie — az
do usuniecia — objawdéw pozamiesniowych (np. skér-
nych). Z uwagi na to, ze zalecane sposoby leczenia tacza
sie z zagrozeniem wystapienia wielu dziatan niepozada-
nych, ich zminimalizowanie oraz wtasciwy staty nadzér
lekarski w tym aspekcie stanowig istotny cel leczenia.

Ogblna strategia leczenia

Po ustaleniu rozpoznania, co czesto okazuje sie nie-
tatwe, lub wysunieciu uzasadnionego podejrzenia cho-
roby z grupy idiopatycznej miopatii zapalnej istotna jest
ocena aktywnosci choroby. Istnieje kilka skal oceniaja-
cych aktywnos¢ choroby, opracowanych m.in. przez
International Myositis and Clinical Studies Group [5], ale
w praktyce klinicznej istotne jest zwrécenie uwagi na
nastepujace cechy pozwalajace scharakteryzowac nasi-
lenie choroby: site miesniowa, ogélng ocene aktywnosci
choroby dokonana przez lekarza lub chorego, spraw-
nos¢ fizyczng chorego, aktywnos¢ enzyméw miesnio-
wych w osoczu, wystepowanie i zaawansowanie zmian
pozamiesniowych, tj. skérnych i innych [6].

Site miesniowa mozna okresli¢ dynamometrycznie,
ale w codziennej praktyce lekarskiej wystarcza badanie
fizykalne (najlepiej, zeby kolejne oceny sity miesniowe]
byty dokonywane przez tego samego lekarza) oraz
obserwacja chorego: jak siada na tézku, wstaje z krzesta,
wchodzi po schodach (jezeli potrafi). Obszar zajetych
miesni mozna oceni¢ za pomocg badan obrazowych,
szczegoblnie przydatna jest tomografia rezonansu jadro-
wego (T2). Obrzek w miesniach czesto moze by¢ uwi-
doczniony w badaniu ultrasonograficznym, chociaz
interpretacja wynikow jest trudna i nie wszystkie obsza-
ry btony miesniowej sa tak samo dostepne badaniu.

Ocena catosciowa aktywnosci choroby dokonywana
za pomocg wizualnej skali analogowej przez lekarza
i pacjenta ma przede wszystkim znaczenie poréwnaw-
cze w trakcie leczenia.

Sprawnos¢ fizyczng dosé Scisle zwigzang z sitg mies-
niowa mozna oceni¢, wykorzystujac kwestionariusze,
odrebny dla oséb dorostych (Health Assessment
Questionnaire) i dzieci (Childhood Health Assessment
Questionnaire) [6].

Badania laboratoryjne pomocne w ocenie aktywno-
Sci choroby to przede wszystkim oznaczenia aktywnosci
enzymoéw. Do tzw. enzyméw miesniowych zalicza sie:
kinaze kreatynowa, aldolaze, dehydrogenaze mleczano-
wa i aminotransferaze asparaginianowa lub alaninowa.
Wskazane jest oznaczenie co najmniej dwdch enzymaéw
i oczywiscie doktadna analiza innych mozliwych czynni-
kow wptywajacych na aktywnos¢ tych enzymoéw. Enzy-
my nie sg swoiste dla miesni szkieletowych, a szczegol-

nie nalezy pamieta¢ o mozliwym toksycznym wptywie
lekéw na watrobe, a tym samym wptywie lekéw hepa-
totoksycznych na aktywnos¢ aminotransferaz lub
innych enzymow [3].

Ocena zmian skérnych dotyczy chorych na zapalenie
skérno-miesniowe. Nalezy pamietac o innych zmianach
pozamiesniowych i odrézni¢ je od choréb towarzysza-
cych lub dziatan niepozadanych stosowanych lekow.

W ocenie aktywnosci choroby istotne dla leczenia
jest odroznienie zmian i objawdéw wskazujacych na
aktywnos¢ choroby od zmian bedacych wynikiem uszko-
dzenia organizmu chorego przez proces zapalny. Dla
celéw badawczych stosuje sie Myositis Damage Score
(MYODAM), ale w praktyce rozrdznienie wspomnianych
zmian moze by¢ trudne. Lekarz zawsze musi postrzegac
chorego catosciowo, dlatego w ocenie aktywnosci
pacjenta i wyborze sposobu leczenia nalezy uwzglednic
choroby towarzyszace i inne czynniki. Szczegélnie waz-
ne jest zwrdcenie uwagi na mozliwos¢ wystepowania
choroby nowotworowej jako przyczyny zapalenia skérno-
-miesniowego.

Postepowanie lecznicze

Leczenie chorych na idiopatyczng miopatie zapalng
mozna podzieli¢ na trzy fazy: inicjujaca, terapii podtrzy-
mujacej remisje oraz pdzna — leczenie dtugoterminowe.
Odrebnym zagadnieniem jest leczenie nawrotéw choro-
by, ktére moga by¢ oporne na dotychczas stosowang
terapie. Glikokortykosteroidy (GKS) sa lekiem z wyboru
u chorych na zapalenie wielomiesniowe lub skérno-mies-
niowe. Wiekszos¢ zalecen wskazuje na potrzebe wczes-
nego rozpoczecia terapii duzymi dawkami GKS. Pojecie
»duzych dawek” jest jednak réznie rozumiane. Zalecane
sg dawki 1-2 mg prednizonu/kg m.c./dobe, podawane
przez 2-4 tyg. [6]. Inny schemat leczenia to dawki
0,75-1,0 mg prednizonu/kg m.c./dobe, stosowane dtu-
zej, tj. od 4 do 12 tyg. [3]. Wedtug jeszcze innego
schematu prednizon podaje sie w dawce 80 mg/dobe
przez 4 tyg. [7]. Mimo r6znic w podanych schematach,
wspolne jest rozpoczynanie od dawki dobowej zblizonej
do 1 mg/kg m.c. U chorych o duzej aktywnosci choroby
zaleca sie dozylne podawanie metyloprednizonu w daw-
ce 500 mg/dobe przez 3-5 dni, a nastepnie kontynuacje
leczenia doustnie zgodnie z podanymi schematami.

Wszystkie schematy leczenia nakazujg zmniejszanie
dawki GKS. Stopien i szybkos¢ tego zmniejszania zaleza
z jednej strony od reakcji chorego (tj. poprawy sity mies-
niowej), a z drugiej strony od zagrozenia lub wystapienia
dziatah niepozadanych. W czesci zalecen wskazane jest
zmniejszenie dawki po miesigcu, ale czes¢ autorow
uwaza, ze poprawa sprawnosci miesni szkieletowych
nastepuje dopiero po 12 tyg. NajczeSciej zalecane
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zmniejszanie to o 1/5 dawki mniej co miesigc. W wielu
pracach sugeruje sie, ze stopniowe przechodzenie na
terapie co drugi dzien jest najlepsza metoda zmniejsza-
nia dawki. Dawke GKS nalezy zmniejsza¢ az do dawki
najmniejszej potrzebnej do zahamowania objawéw cho-
roby. Sugerowano takze, iz mniejsze dawki poczatkowe,
tj. 0,5-0,75 mg/kg m.c./dobe, sg réwnie skuteczne, jak
wspomniane wieksze dawki, ale obserwacja ta nie
pochodzi z badan kontrolowanych.

Skutecznos¢ terapii inicjujacej GKS zostata opisana
w wielu pracach, chociaz tylko nieliczne miaty charakter
petnych préb klinicznych. Odsetek chorych, ktérzy osiag-
neli dtugotrwata remisje, jest rézny w poszczegélnych
obserwacjach. Joffe i wsp. [8] oraz Chwalifiska-Sadowska
i wsp. [9] obserwowali ok. 30% chorych w trwatej remi-
sji. Wiekszy odsetek chorych z istotng poprawa opisali
autorzy francuscy [10]. Wynikéw tych nie da sie w petni
poréwnac z uwagi na rézny dobdr chorych.

Ogolnie mozna przyja¢, iz leczenie nalezy rozpoczac
od dawki 0,5-1,5 mg prednizonu/kg m.c./dobe, a doktad-
ny wybor dawki powinien by¢ ustalony w zaleznosci od
aktywnosci choroby i stanu chorego. Najpierw nalezy
rozwazy¢ zastosowanie terapii kombinowanej. U oséb
z duza aktywnoscig choroby i u chorych, u ktérych moz-
na przewidzie¢ wieksze prawdopodobienstwo wystapie-
nia dziatan niepozadanych, nalezy juz na poczatku sto-
sowania terapii inicjujacej rozwazy¢ dodanie do GKS
drugiego leku. Lekiem tym najczesciej jest azatiopryna
lub metotreksat. Rzadziej stosuje sie cyklofosfamid lub
mykofenolan mofetilu, a jeszcze rzadziej cyklosporyne A.

Azatiopryna jest podawana w dawce do 3 mg/kg m.c./
/dobe. Jej wczesne zastosowanie wynika z faktu, iz lek
ujawnia swoje dziatanie dopiero po 3—6 mies. stosowa-
nia, a wiec w czasie, gdy powinno sie istotnie zmniej-
szac¢ dawki GKS [11].

Metotreksat u chorych na zapalenie skérno-miesnio-
we lub wielomiesniowe stosuje sie w bardziej zréznico-
wanych dawkach niz u chorych na reumatoidalne zapa-
lenie stawdw (RZS). Mozliwe jest podawanie matych
dawek (7,5 mg/tydz.), ale najczesciej stosuje sie dawki
wieksze — 15-25 mg/tydz. [12]. Terapie mozna rozpoczy-
nac¢ od dawki 7,5 mg/tydz. i po 3 tyg. zwieksza¢ dawke
0 2,5 mg/tydz. Ujawnienie dziatania metotreksatu
nastepuje po pewnym czasie, ale jest on krétszy niz
w przypadku azatiopryny i zwykle dziatanie uwidacznia
sie po podawaniu leku przez 1-3 mies. [13].

Podawanie cyklosporyny A wymaga dosc¢ czestych
oznaczen stezenia leku w osoczu. Najczesciej stosuje sie
dawki 2,5-5,0 mg/kg m.c./dobe, ale ustalenie dawki jest
indywidualne u kazdego chorego. Uwaza sie, ze dawki
powyzej 5 mg/kg m.c./dobe s3 nefrotoksyczne. W prze-
ciwienstwie do chorych na RZS, u ktérych stosuje sie
dawki leku niewymagajace wykonywania oznaczenia
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stezenia leku w osoczu, u chorych na miopatie takie
oznaczenia sg niezbedne [14].

Cyklofosfamid stosuje sie najczesciej u 0séb z ciezka
postacig choroby, ze zmianami pozamiesniowymi lub
u tych, u ktérych niezbedne bedzie szybsze zmniejsze-
nie dawki GKS. Lek podaje sie doustnie w dawce
1-2 mg/kg m.c./dobe lub we wlewach dozylnych w dawce
0,5-1,0 g/m? p.c. Czas podawania leku nie jest doktadnie
okreslony. Zwykle na poczatku choroby (lub zaostrzenia)
lek podaje sie codziennie doustnie przez 3-6 dni
i powtarza, jezeli potrzeba, po miesigcu. Alternatywa
moze byc jednorazowy wlew dozylny wiekszej dawki
powtérzony po 14-21 dniach. Przy stosowaniu cyklofos-
famidu oblicza sie dawke kumulacyjna. Nie ustalono
zalecen odnosnie do maksymalnej dawki kumulacyjnej
i czestosci podawania. Obserwacja chorych na uktado-
we zapalenia naczyn leczonych cyklofosfamidem wska-
zuje na bardzo duze zréznicowanie chorych co do tole-
rowanej i tym samym bezpiecznej dawki leku.

Mykofenolan mofetilu podaje sie rzadko jako lek
uzupetniajacy w fazie inicjujacej leczenie. Jego dawko-
wanie nalezy takze ustala¢ na podstawie oznaczen ste-
zenia leku w osoczu (1-2 mg/l). Najczesciej podaje sie
dawki 2 g/dobe (w dwdch dawkach podzielonych) [15].

Dozylne wlewy immunoglobulin sg stosowane
u chorych na ciezka miopatie lub u 0séb niereagujacych
na terapie GKS i lekiem uzupetniajagcym. Podaje sie
2 g/kg m.c. co 1-2 mies. Lek wydaje sie bardziej skutecz-
ny u chorych na zapalenie skérno-migsniowe niz wielo-
miesniowe [16].

Faza podtrzymujaca leczenie to okres po uzyskaniu
istotnej poprawy po leczeniu inicjujacym. Zwykle rozpo-
czyna sie ona po 6 mies. terapii inicjujgcej, od ktérej nie
rozni sie ona jakosciowo, ale ilosciowo. Przede wszyst-
kim istotne jest zmniejszenie dawki GKS. W pismiennic-
twie pojawia sie okreslenie ,dawka ponizej dawki wy-
wotujacej zespot Cushinga”, ale nalezy je uzna¢ za co
najmniej nieprecyzyjne. Wydaje sig, ze nie ma ,bez-
piecznej” dawki GKS i nalezy dazy¢ do takiego zmniej-
szenia dawki, aby nie wywotywaé¢ nasilonych dziatan
niepozadanych. Nie znaczy to, ze dawka ta w ogéle nie
wywotuje dziatan niepozadanych, ale stosowane lecze-
nie musi zmniejszy¢ objawy choroby, przede wszystkim
miesniowe. Mozna to osiagna¢, stosujac lek uzupetnia-
jacy, jak opisano powyzej. Czasami istnieje koniecznos¢
zastosowania dwoch lekéw uzupetniajacych, ale zwiek-
sza to oczywiscie prawdopodobienstwo wystgpienia
dziatah niepozadanych. Celem fazy podtrzymujacej
leczenie jest osiggniecie petnej remisji i niedopuszcze-
nie do nawrotu choroby. Faza podtrzymujaca leczenie
trwa zwykle do roku.

Faza leczenia dtugoterminowego to czas utrzymy-
wania remisji i zapobiegania nawrotom. Faza ta trwa od
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roku do 3 lat i dazy sie w niej do zastosowania jak naj-
mniejszych skutecznych dawek lekéw [11, 17].

Podczas leczenia chorych na idiopatyczna miopatie
zapalnag moga wystapi¢ liczne problemy kliniczne.
Nalezg do nich: brak odpowiedzi na terapie inicjujaca,
nawrdt choroby nieustepujacy po leczeniu GKS, wyste-
powanie powaznych dziatan niepozadanych leczenia
GKS, w tym miopatii posteroidowej, oraz wystagpienie
dziatan niepozadanych po innych lekach.

Brak poprawy po stosowaniu GKS w terapii inicjuja-
cej wskazuje na potrzebe ponownego przeanalizowania
rozpoznania. Najczesciej jest to silng sugestig, iz u cho-
rego wystapito zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi,
ktére jest chorobg trudng do leczenia (patrz dalej).
U czesci chorych na zapalenie skdrno-miesniowe towa-
rzyszace nowotworowi poprawa po podaniu GKS moze
by¢ krotkotrwata i stabsza. Nie ma ustalonych zasad
okreslajacych czas oczekiwania na poprawe po GKS.
W zwigzku z tym, Ze leki te w wielu aspektach sa nie do
zastgpienia, nalezy sprawdzi¢, czy podawane sg witasci-
we dawki leku, i oczekiwac zauwazalnych efektow kli-
nicznych juz po tygodniu. Ich stopien zalezy od zaawan-
sowania i aktywnosci choroby. Dobrym wsparciem
terapii GKS jest dozylne podanie immunoglobulin,
poniewaz ich dziatanie uwidacznia sie szybko. Inne leki
wprowadza sie na poczatku choroby raczej z mysla
0 pozniejszej redukcji dawki GKS, niz oczekujac szybkie-
go skutku klinicznego leczenia.

Wystepowanie nawrotu choroby najczesciej wyma-
ga zwiekszenia dawki podawanych GKS. W ciezszych
przypadkach stosuje sie dozylny wlew cyklofosfamidu.
W kazdym przypadku nawrotu nalezy przeanalizowaé
wdrozone leczenie pod katem stosowania terapii ztozo-
nej. Nie ma wytycznych co do dawek i okresu stosowa-
nia lekéw w nawrotach choroby. Leczenie powinno by¢
zindywidualizowane w zaleznosci od chorego i jego
Jhistorii terapeutycznej”. W nawrotach choroby, szcze-
golnie w przypadku opornosci na GKS, mozna rozwazyc
stosowanie lekéw biologicznych, m.in. rituksymabu.
Doswiadczenia w tym zakresie s3 stosunkowo niewielkie.

Glikokortykosteroidy maja liczne dziatania niepoza-
dane. S3 one stosunkowo dobrze znane, a u chorych
otrzymujacych duze dawki lekéw sg dos¢ dobrze widocz-
ne. Jest rzecza oczywista, ze nalezy dazy¢ do uzyskania
jak najwiekszego efektu terapeutycznego przy jak naj-
mniejszych dziataniach niepozadanych, ale jest to
wymog nie do zrealizowania u chorych na idiopatyczna
miopatie zapalna, wymagajacych podawania duzych
dawek lekéw. Nie ma réwniez wytycznych, kiedy i jak
nalezy odstawi¢ lub zmniejszy¢ podawana dawke GKS
z uwagi na wystepowanie objawéw niepozadanych.

Na szczegbélng uwage zastuguje problem miopatii
posteroidowej. W praktyce czesto trudno jest odréznic¢

nawrét choroby podstawowej z opornoscig na GKS od
posteroidowego uszkodzenia miesni. Analizujac ten pro-
blem kliniczny, warto zwréci¢ uwage na nastepujace
objawy i zmiany: prawidtowg lub ,,poprawiajaca sie” (tj.
mniejsza niz poprzednio) aktywnos¢ kinazy kreatyno-
wej, brak zmian wskazujacych na czynne zapalenie mies-
ni w obrazie tomografii rezonansu magnetyczno-jadro-
wego, zwiekszone wydalanie kreatyniny w moczu oraz
pogorszenie ostabienia proksymalnych miesni konczyn
dolnych. Objawy te sugeruja miopatie posteroidowa.
Powinny jej towarzyszy¢ inne objawy nadmiaru GKS.
Interesujace jest, iz pogorszenie ostabienia zginaczy szyi
wskazuje na nawrdt miopatii zapalnej. Czynnikiem roz-
strzygajacym rozpoznanie zmian posteroidowych jest
poprawa po zmniejszeniu dawki GKS. Nalezy takze
pamieta¢, ze nadmiar GKS moze prowadzi¢ do hipoka-
liemii, co zwieksza wtdrnie ostabienie miesni [3].

Zmiany skérne wystepujace u chorych na zapalenie
skérno-miesniowe zmniejszaja sie najczesciej podczas
leczenia immunosupresyjnego. Dodatkowo stosuje sie
leczenie miejscowe. W tym celu podaje sie preparaty
steroidéw przeciwzapalnych, a takze miejscowo stoso-
wany takrolimus.

Pojedyncze obserwacje sugeruja skutecznos¢ poda-
wania hydroksychlorochiny, ale lek ten jest prawdopo-
dobnie mniej skuteczny i gorzej tolerowany u chorych
na zapalenie skdrno-miesniowe niz u chorych na toczeh
rumieniowaty uktadowy.

ldiopatyczna miopatia zapalna, a szczegblnie zapale-
nie skérno-miesniowe, taczy sie ze zwiekszonym ryzy-
kiem wystepowania nowotworéw ztosliwych. Jest to
przede wszystkim problem diagnostyczny. Chory na
zapalenie skorno-miesniowe, u ktorego wystepuje
nowotwor, powinien by¢ leczony tak, jak chory bez mio-
patii. Catkowite usuniecie chirurgiczne nowotworu
moze czasami prowadzi¢ do ustapienia miopatii i zmian
skérnych. Btedny jest poglad, ze najpierw nalezy leczy¢
zapalenie skdrno-miesniowe, a po uzyskaniu poprawy
zmian skoérnych i mieSniowych dopiero zastosowac
leczenie onkologiczne. Oczywiscie, trzeba uwzglednic
wszystkie aspekty mozliwych interakcji stosowanych
terapii (np. dziatania immunosupresyjnego).

Leczenie zmian w narzadach wewnetrznych, szcze-
golnie zmian w ptucach i sercu, jest trudne i musi by¢
indywidualnie dobierane dla kazdego chorego. Cyklofos-
famid zaleca sie w przypadku wystapienia zmian ptuc-
nych, przy zmianach w sercu istnieje niebezpieczenstwo
natozenia sie zmian wywotanych miopatig i kardiotok-
sycznego dziatania cytostatykéw. Poza tym nalezy sto-
sowac leczenie objawowe (np. leczenie zakazen, zabu-
rzen rytmu itp.).

Miopatia zapalna moze towarzyszy¢ innej uktadowej

chorobie tkanki tacznej. Najczesciej jest to toczeh rumie-
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niowaty uktadowy lub twardzina uktadowa (scleromyo-
sitis). U wiekszosci chorych wystarcza zintensyfikowanie
leczenia tocznia rumieniowatego, zwykle zwiekszenie
dawki stosowanych GKS. U chorych na scleromyositis
wskazane jest zastosowanie GKS, mimo iz nie s3 to leki
typowo podawane chorym na twardzine uktadowa.

Leczenie chorych na zapalenie mig3ni
z ciatkami wtretowymi

Zapalenie mieéni z ciatkami wtretowymi nalezy do
grupy choréb, ktére moga wystepowac sporadycznie
(w zatozeniu choroba nabyta) i rodzinnie (posta¢ dzie-
dziczna). Mechanizm i przyczyny choroby nie sg znane.
Podstawa wyrdznienia choroby sa zmiany morfologiczne,
lecz choroba zapalna miesni z ciatkami wtretowymi
przebiega inaczej klinicznie [18, 19].

Zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi jest oporne
na GKS. Mimo to prébuje sie stosowac te leki, a nawet
sugeruje sie potrzebe , przetamania opornosci”. Pojawia-
ja sie jednak sugestie, ze pomimo pewnej poprawy kli-
nicznej po GKS, stosowanie tych lekéw pogarsza zmiany
stwierdzone histopatologicznie [20].

Nie udokumentowano réwniez skutecznosci innych
terapii immunosupresyjnych oraz stosowania immuno-
globulin. Probowano zastosowac globuline antytymocy-
towa, immunoabsorpcje oraz oksandrolon — syntetyczny
androgen. Pewne nadzieje budzi stosowanie globuliny
antytymocytowej. Trwaja badania nad skutecznoscia
alemtuzumabu — przeciwciata przeciwko biatku CD52
wystepujgcego na powierzchni réznych komérek immu-
nokompetentnych u chorych na zapalenie miesni z ciat-
kami wtretowymi. W praktyce zaleca sie zastosowanie
leczenia immunosupresyjnego zblizonego do terapii
chorych na inne omoéwione postacie miopatii przez
6 mies. i uwazng obserwacje jego skutecznosci [21].

Nowe koncepcje terapeutyczne i terapie
eksperymentalne

Ciagle niezadowalajace wyniki leczenia chorych na
idiopatyczna miopatie zapalng sa przyczyng zaréwno
dazenia do optymalizacji dotychczas stosowanych metod,
jak i szukania nowych lekéw. Ze wzgledu na stosunkowa
rzadkos¢ choroby wiekszos¢ doniesien ma charakter
anegdotyczny, gdyz dotyczy pojedynczych chorych.

W leczeniu prébowano zastosowac leki zmniejszaja-
ce aktywnos¢ TNF-a, ale wiekszos¢ obserwacji wskazuje
na brak dziatania terapeutycznego. Pojedyncze obser-
wacje sugeruja przydatnosé plazmaferezy u chorych na
zapalenie skérno-miesniowe. Do terapii ukierunkowa-
nych na poszczegélne etapy odpowiedzi immunologicz-
nej nalezy zaliczy¢ stosowanie blokeréw tzw. kostymula-
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cji (drugiego sygnatu niezbednego do aktywacji limfocy-
téow T przez komorke prezentujacg antygen), a wiec
podawanie abataceptu lub innych zblizonych lekéw bio-
logicznych (belatacept). Probuje sie stosowac leki biolo-
giczne skierowane przeciwko biatkom adhezyjnym czy
interleukinie 6 [6]. Prébowano zastosowac w leczeniu
efalizumab i alefacept — leki stosowane u chorych na
tuszczyce. Inna droga poszukiwahn metod leczenia s3
proby wptywu na stezenie interferondw [7]. Wszystkie
te metody sa jedynie rozpatrywane jako terapia ekspe-
rymentalna i brak jest sugestii ich zastosowania w prak-
tyce klinicznej.

Leczenie niefarmakologiczne
i wspomagajace

Leczenie farmakologiczne jest podstawowa metoda
zapewniajaca najwieksza obecnie mozliwg do uzyskania
skutecznosé. taczenie farmakoterapii z dobranymi indy-
widualnie ¢wiczeniami jest uwazane za bezpieczne i przy-
noszace korzysci wspomozenie leczenia. Zakres ¢wiczen
musi by¢ uwaznie dostosowany do chorego i aktywnosci
choroby, aby nie przeciazy¢ ostabionych miesni [22].

Nalezy takze pamietac o psychoterapii. Przy jej pro-
wadzeniu istotne jest zwrocenie uwagi na mozliwoscé
wystapienia zmian i zaburzen psychicznych wywota-
nych duzymi dawkami GKS. Wskazana jest odpowiednio
dobrana edukacja chorego i jego rodziny.

Ogtoszono wyniki pojedynczego badania sugeruja-
cego korzystne dziatanie doustnie podawanej kreatyny
w dawce 20 g/dobe przez 8 dni, a nastepnie w dawce
3 g/dobe. Kreatyna byta stosowana jako suplement diety,
uzupetniajacy typowa farmakoterapie i ¢wiczenia [23].

Podsumowanie

Opisane trzy choroby z grupy idiopatycznych miopa-
tii zapalnych stanowia nie tylko odrebne patogenetycz-
nie, morfologicznie, immunologicznie i klinicznie choro-
by, ale s3 takze wewnetrznie niejednorodne i s3g byc
moze zespotami o réznej etiologii. Dlatego tez podczas
leczenia chorych spotkamy sie z ogromem niejasnosci,
a tym samym nie mozna oczekiwaé prostych algoryt-
mow postepowania. Z tych powodow, a takze z uwagi na
rzadkos¢ choréb, mato jest badan klinicznych, ktére
mogtyby dostarczy¢ udokumentowanych wytycznych.
Zostaje zatem doswiadczenie lekarza — zwykle niewiel-
kie, bo choroby sa rzadkie. Najwazniejsze jest
jednak racjonalne indywidualizowanie postepowania,
uwzgledniajace rézne aspekty stanu chorego. Nie nalezy
tez przeceniac standaryzacji metod oceny, np. sity mies-
niowej. Dobra obserwacja kliniczna okazuje sie wystar-
czajaca w wiekszosci przypadkow.



Leczenie chorych na idiopatyczne miopatie zapalne

193

Wazne jest, aby lekarz nie tylko dazyt do ustalenia
rozpoznania, lecz weryfikowat je w trakcie leczenia. Nie
nalezy przeceniac¢ ujemnych wynikéw badania histoche-
micznego i immunohistochemicznego miesni, nie
wykluczaja one bowiem rozpoznania. Badanie wycinka
miesniowego ma zwykle mata wartos¢ informacyjna,
a czesto btednie jest uwazane za rozstrzygajace. Warto
pamietac o autoprzeciwciatach i zmianach pozamiesnio-
wych (np. ptucnych), zaréwno w aspekcie diagnostycz-
nym, jak i terapeutycznym.

W leczeniu z jednej strony nalezy wnikliwie oceniac¢
skutecznosc (w zakresie miesni), a z drugiej stale wyzna-
cza¢ chwiejng i niesprecyzowana granice pomiedzy
przewaga korzysci nad dziataniami niepozadanymi sto-
sowanych lekow. Niestety, ze wzgledu na niejednorod-
nos¢ chorych i choroby, niewiele jest wytycznych
mowigcych o tym, gdzie jest ta granica.

Terapia chorych na idiopatyczne miopatie zapalne
jest wiec trudna, ale — jak jednoznacznie wykazano —
istotnie poprawia rokowanie, mimo niejasnosci i ciggle
jeszcze niezadowalajacej skutecznosci.
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