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Scleromyositis u dzieci — trudnosci diagnostyczne

Scleromyositis in children — diagnostic difficulties
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Streszczenie

Scleromyositis jest zespotem naktadania twardziny uktadowej
(SSc) i poly/dermatomyositis (PM/DM). Markerem immunologicz-
nym choroby jest przeciwciato anty-PM-Scl wykrywane metoda
posredniej immunofluorescencji na komérkach Hep-2.

Celem pracy byto wyodrebnienie charakterystycznych objawéw

klinicznych dla poczatkowego okresu choroby i ustalenie przy-

datnosci wykonywania okreslonych badah na poczatku choroby

i w jej przebiegu, co bytoby pomocne we wczeéniejszym ustale-

niu rozpoznania i rozpoczeciu leczenia.

Analizg objeto 33 dzieci (11 chtopcéw i 22 dziewczynki), u ktérych

oceniano objawy ogélne, stawowe, miesniowe, skdrne: charakte-

rystyczne dla SSc i dla DM, objawy zespotu Raynauda oraz zmia-
ny w narzadach wewnetrznych.

Na podstawie dokonanej analizy klinicznej wysunieto nastepujace

whnioski:

« Dziecko, u ktérego wystepuja nastepujace objawy:

- obrzek stwardniaty skory, szczegélnie twarzy i rak, lub uposle-
dzenie mimiki twarzy,

— objaw Gottrona lub obecnos¢ heliotropowej obwédki wokét po-
wiek, tuszczenie sie skory w okolicach stawéw kolanowych i tok-
ciowych,

— zaniki miesni, gtownie palcéw rak i pasa barkowego, ostabie-
nie sity miesni ksobnych lub meczliwoé¢ miesni,

— bél, zapalenie stawéw lub postepujace ograniczenie ich rucho-
mosci, zwtaszcza stawdw rak,

— objawy zespotu Raynauda,

wymaga obserwacji w kierunku scleromyositis i wykonania ba-

dah uzupetniajgcych.

 Chorzy, u ktérych na poczatku choroby wystepuja tylko niekto-
re z charakterystycznych objawdw tego zespotu, wymagaja ob-
serwacji przez 3 lata w celu ustalenia wtasciwego rozpoznania.

Summary

Scleromyositis is an overlap syndrome of scleroderma and poly/

dermatomyositis with the immunological marker: the PM-Scl anti-

body detected by indirect immunofluorescence on Hep-2 cells.

The aim of our study was to identify specific clinical symptoms for

an initial period of the disease and to determine the performance of

certain tests at the beginning of the disease and its course, which

would be useful in fixing the diagnosis at beginning the treatment.

Analyzed group consisted of 33 children (11 boys and 22 girls). We

assessed joints, muscles, skin: the specific changes of SSc and DM,

Raynaud phenomenon, and also changes in the internal organs.

Based on this clinical analysis the following results have been

achieved:

« A child with the following symptoms:

— Scleroderma-like changes of face and hands, Gottron’s sign, perior-
biatal erytema, psoriasis-like changes of knees and elbows,

— muscle atrophy and weakness or myalgia,

— arthralgia or arthritis, or progressively reducing movement espe-
cially the hand’s joints,

— Raynaud’s phenomenon,

require the observation in the direction of scleromyositis and

implementation of supplementary tests.

e Children, who at the beginning of the disease posses just some of
the characteristic symptoms of this syndrome require observation
for a period of 3 years in order to determine the proper diagnosis.
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Wstep

Scleromyositis (twardzinopodobne zapalenie mie-
$ni) jest zespotem naktadania twardziny uktadowej
(SSc) i zapalenia skérno/wielomiesniowego (DM/PM).
Jest to zesp6t niejednorodny, charakteryzujacy sie sze-
roka gama objawdw o zmiennym nasileniu i ekspresji,
zaleznych od sktadowych zespotu: SSc i DM/PM.

Pierwsze doniesienia o wspbtistnieniu twardziny
i dermatomyositis pochodza z przetomu XIX i XX w.
Uwazano wtedy, ze jest to ten sam proces chorobowy
wyrazany réznymi klinicznymi objawami. W 1961 r.
Tufanelli i Winkelmann [1], opisujac 727 pacjentéw
z twardzina, wyodrebnili grupe 36 pacjentéw z naktada-
jacymi sie objawami twardziny oraz dermatomyositis
i po raz pierwszy uzyli nazwy sclerodermatomyositis.
Doniesienia Mimori [2], oceniajace liczng grupe pacjen-
téw z objawami SSc i DM/PM, pochodz3 z Japonii z po-
czatku lat 80. XX w., a pdzniejsze lata przyniosty na-
stepne prace dotyczace zespotu naktadania SSc
i DM/PM [3-7]. Od 1991 r. mozna spotka¢ pojedyncze
prace dotyczace tego zespotu u dzieci [8, 9].

Etiologia scleromyositis nie jest znana, a czestosé je-
go wystepowania u dzieci nie zostata okreslona.

Markerem immunologicznym scleromyositis jest
przeciwciato, nazwane poczatkowo anty-PM-1,
a od 1984 r. anty-PM-Scl [10], ktérego obecnosé jedno-
znacznie koreluje z objawami klinicznymi charaktery-
stycznymi dla DM/PM oraz SSc [3, 7, 11-13].

Przeciwciato anty-PM-Scl nalezy do grupy przeciw-
ciat przeciwjadrowych o jaderkowym homogennym ty-
pie Swiecenia, wykrywanych metoda posredniej immu-
nofluorescencji na komérkach Hep-2 [4, 11, 14]. Antyge-
nem dla tego przeciwciata jest kompleks biatkowy zto-
zony z 11-16 polipeptydéw, z ktérych najwieksze zna-
czenie majg biatka 75 i 100 kD [14-17]. W jednym
z ostatnich doniesien Schilders i wsp. sugeruja, ze
prawdopodobnie kompleks protein C1D jest gtéwnym
autoantygenem, wykrywanym poréwnywalnie czesto
jak ww. biatka, zatem wykrywanie przeciwciata skiero-
wanego przeciw C1D moze byé pomocne w diagnostyce
scleromyositis, szczegblnie u tych pacjentéw, u ktérych
nie stwierdzono obecnosci przeciwciat anty-PM-Scl 100
[18]. W ostatnich latach pojawito sie wiele prac dotycza-
cych komplekséw biatkowych i mechanizmu powsta-
wania przeciwciat, w ktérym wazna role odgrywa zjawi-
sko apoptozy [17-19]. Na powierzchni apoptotycznych
komérek znajduje sie bowiem rezerwuar wielu zmody-
fikowanych autoantygenéw, ktére poddane dziataniu
tnacych enzyméw (kaspaza 1, 3, 7, 8, granzyme B) mo-
g3 by¢ tatwiej prezentowane [17].

Materiat i metody

Analiza objeto 33 chorych (11 chtopcow i 22 dziew-
czynki), u ktérych rozpoznano scleromyositis na podsta-
wie charakterystycznych objawéw klinicznych oraz obec-
nosci w surowicy przeciwciat anty-PM-Scl, wielokrotnie
hospitalizowanych w Klinice Reumatologii Wieku Rozwo-
jowego, konsultowanych w Poliklinice Dzieciece] i Porad-
ni Reumatologicznej dla Dorostych Instytutu Reumatolo-
gii w latach 1963-2007.

Wiek chorych w okresie zachorowania wahat sie
od 3 do 17 lat (Srednio 9,3£3,3 roku). Czas od pojawie-
nia sie pierwszych objaw6w choroby do jej rozpoznania
wynosit od 3 mies. do 5 lat, przy czym u 42% badanych
wynosit ponad rok, a u 51,5% ponad 2 lata (ryc. 1.). Wy-
nikato to gtéwnie z ubogiej symptomatologii poczatku
choroby, powoli postepujacych zmian dotyczacych
uktadu ruchu i skéry oraz prawdopodobnie z niedosta-
tecznej znajomosci objawéw szeroko pojetych choréb
tkanki tagcznej przez lekarzy rodzinnych, a takze braku
mozliwosci diagnostycznych w placéwkach podstawo-
we]j opieki zdrowotnej. Nie stwierdzono statystycznie
istotnej roznicy w czasie, jaki uptynat od pierwszych
objawow do rozpoznania choroby w grupach dzieci po-
chodzacych z miast i obszaréw wiejskich. Zdecydowa-
nie dtuzszy czas dotyczyt dziewczat, ktore zachorowaty
miedzy 10. a 14. rokiem zycia. U wszystkich rozpoznanie
ustalono dopiero po uptywie 24 mies. (by¢ moze jedna
z przyczyn byt problem komunikacji miedzy dorastaja-
cymi cérkami a rodzicami — czes¢ dzieci nie sygnalizuje
rodzicom swoich probleméw, takze zdrowotnych).

Tak dtugi czas trwania choroby od jej pierwszych ob-
jawow do rozpoznania byt inspiracja do przeprowadzenia
analizy klinicznej oraz wybranych badah pomocniczych
w celu wyodrebnienia charakterystycznych objawoéw kli-
nicznych dla poczatkowego okresu choroby i ustalenia
przydatnosci wykonywania okreslonych badah na po-
czatku choroby i w jej przebiegu.

Analiza kliniczna obejmowata nastepujace grupy ob-
jawow:

« objawy ogblne,
* objawy stawowe,
* objawy skorne:
— charakterystyczne dla SSc,
— charakterystyczne dla DM,
* obecnos¢ wapnicy,
« objawy ze strony uktadu miesniowego,
* objawy zespotu Raynauda,
e zmiany w narzadach wewnetrznych.

Wyniki i oméwienie

W5srod objawéw ogblnych u 11 dzieci (33,3%) stwier-
dzono brak przyrostu (lub zmniejszenie) masy ciata, u jed-

Reumatologia 2008; 46/4



212 Matgorzata W. Kwiatkowska, Elzbieta Musiej-Nowakowska, Lidia Rutkowska-Sak, Jacek Wozniak
60 90
80
>0 | p<0,05
70
40 — 60
s 2 p<0,05
g 2
o o 50
2 g
z B =
S g 407
5 2
20 — e 30
p<0,01
20
10 —
10
0+ ' 0 _j_l . . . .
do 12 mies. 12-24 mies. 224 mies. bez zmian ograniczona przykurcze bol zapalenie
ruchliwosé
W chtopcy B dziewczynki [ ogotem W poczatek choroby M 3. rok choroby [ 5. rok choroby

Ryc. 1. Czas trwania choroby do rozpoznania.
Fig. 1. The duration time of the disease till dia-
gnosis.

nego dziecka wystepowaty okresowo stany podgoraczko-
we niezwigzane z infekcjg, a u dwojga przelotne nieswe-
dzace wysypki umiejscowione gtéwnie na konczynach.

Objawy stawowe stwierdzano juz w pierwszym ro-
ku choroby u ponad 90% chorych; u prawie 70% byto
to postepujace ograniczenie ruchomosci stawdw,
u ok. 50% chorych wystepowaty dolegliwosci bélowe
stawdw lub petne objawy zapalenia stawdw. Podobnie
czesto obserwowano przykurcze w stawach. U ponad
1/4 chorych stwierdzono obecnos¢ guzkéw podskor-
nych umiejscowionych wzdtuz Sciegien na grzbiecie rak
i stop. Objawy zapalenia stawéw, ograniczenie rucho-
mosci oraz przykurcze istotnie czesciej obserwowano
w stawach konczyn gérnych (gtéwnie stawy palcow
rak, rzadziej nadgarstkowe) niz dolnych.

W nastepnych latach choroby istotnie czesciej ob-
serwowano ograniczenie ruchomosci stawéw, nato-
miast zdecydowanie zmniejszyt sie odsetek dzieci skar-
73cych sie na bol stawdw (ryc. 2.).

Analizujac obraz radiologiczny rak i stép, wykazano
matg przydatnos¢ tego badania w diagnostyce scleromyo-
sitis, poniewaz obserwowane zmiany byty niecharaktery-
styczne. Na podkreslenie zastuguje jednak duzy odsetek
chorych, u ktérych stwierdzono osteoporoze juz na po-
czatku choroby (rece — 75,8%; stopy — 24,2%), a takze
mozliwos¢ wystepowania u pojedynczych chorych akro-
osteolizy dystalnych paliczkéw, geod i nadzerek kostnych.
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Ryc. 2. Analiza zmian w stawach kohczyn gérnych
i dolnych w zaleznosci od okresu choroby (n=33).
Fig. 2. Analysis of changes in hand’s and leg’s
joints depending on the diseases period (n=33).

Obraz radiologiczny nie zmieniat sie istotnie w prze-
biegu choroby. Brak podobnego opracowania w pismien-
nictwie uniemozliwia poréwnanie uzyskanych wynikéw,
ale obserwacje autoréw niniejszej pracy sa zgodne z ob-
serwacjami Btaszczyk i wsp. [8], ktorzy podajg, ze domina-
cja objawow stawowych w poczatkowym okresie choroby
moze by¢ przyczyna btednego rozpoznania np. mtodzien-
czego idiopatycznego zapalenia stawdw (MIZS).

Zmiany skérne typu SSci DM [4, 5, 7, 8] wystepowaty
u chorych w réznych okresach choroby i o zmiennym
nasileniu. U pacjentéw obrzek stwardniaty skéry twarzy
i/lub rak obserwowano dwukrotnie czesciej po trzech
pierwszych latach choroby niz w pierwszym roku jej trwa-
nia. Wystepowat on u prawie 85% chorych, przy czym nie-
co czesciej w obrebie twarzy niz rak (63,6 vs 54,6%).
U ok. 1/4 chorych dotyczyt innych okolic (tutéw, okolica
barkéw i ud). W dalszym przebiegu obserwowano stop-
niowe zmniejszenie sie liczby pacjentéw z tymi objawa-
mi, ale nieistotne statystycznie. W materiale Jabtonskiej
i Btaszczyk [4] zmiany typu twardzinowego w obrebie
twarzy obserwowane byty tylko nieco czesciej niz u opi-
sanych w pracy chorych, natomiast zmiany w obrebie
rak znacznie czesciej (90,9 vs 32,3%). Z innych zmian
typu twardzinowego najczesciej, tj. u ok. 1/3 chorych,
obserwowano uposledzenie mimiki, a u ok. 1/4 — zwe-
zenie czerwieni wargowe]. Maskowatos¢ twarzy i wygta-
dzenie fatdéw nosowo-wargowych wystepowato tylko



Scleromyositis u dzieci — trudnosci diagnostyczne 213
100 90
p<0,001
p<0,001
20 30
80 70
70
. 60
H
8 60 2
3 8, 50
=)
g 50+ g
= € 40+
] 8
8 40 o
(=9 Qo
30 7
30
20 - 20
10 10
0 - T T T 0 - T T -_| r T
ogbtem twarz rece inna okolica zabarwienie  objaw rumied  tuszczenie  obrzek
powiek  Gottrona twarzy skéry  nasady nosa

W poczatek choroby W 3. rok choroby [ 5. rok choroby

Ryc. 3. Zmiany typu twardzinowego na twarzy.
Fig. 3. Scleroderma-like changes on the face.

u pojedynczych pacjentéw. Objawy te, poza zwezeniem
czerwieni wargowej, byty u przebadanych pacjentéw
dos¢ stabilne, natomiast liczba chorych ze zwezeniem
czerwieni wargowej podwoita sie w pierwszych trzech
latach choroby (ryc. 3.).

W poréwnaniu z obserwacjami innych autordw [4, 8]
u opisanych w pracy chorych znacznie czesciej obserwo-
wano zmiany skérne typu DM. Heliotropowe zabarwienie
powiek wystepowato u prawie potowy badanych juz
w okresie poczatkowym, a od trzeciego roku choroby by-
to stwierdzane u 81,8% dzieci. Objaw Gottrona, opisywa-
ny na poczatku choroby u ponad 1/3 chorych, od trzecie-
go roku choroby obserwowany byt u ponad 80% bada-
nych. Po trzech latach choroby nie obserwowano poja-
wiania sie nowych zmian, ale tez juz istniejace nie miaty
tendencji do ustepowania. W okresie poczatkowym cho-
roby stwierdzano réwniez inne objawy typu DM: tuszcze-
nie skory, gtownie nad duzymi stawami (1/3 chorych),
oraz obrzek nasady nosa (nieco mniej niz 1/5 chorych).
U czesci chorych objawy te od trzeciego roku choroby po-
woli ustepowaty (ryc. 4.).

Wsréd powiktan w przebiegu SSc [20], a zwtasz-
cza DM w wieku rozwojowym [21, 22], wymieniane jest
odktadanie ztogéw wapniowych w tkankach miekkich.

W przebiegu scleromyositis wapnica dotyczy 9,8-47%
pacjentéw [4, 7, 9], a wg Jabtonskiej [4] u dzieci wystepu-
je ona czesciej niz u dorostych i ma wieksze nasilenie.

U przebadanych chorych ze scleromyositis obserwo-
wano rozwdj wapnicy tkanek miekkich u prawie 40%

W poczatek choroby W 3. rok choroby O 5. rok choroby

Ryc. 4. Zmiany typu zapalenia skérno-miesnio-
wego.
Fig. 4. Dermatomyositis-like changes.

dzieci, ponadto u dwojga wystapita kamica nerek, a w jed-
nym przypadku kamica pecherzyka Zzo6tciowego. Ztogi
wapniowe odktadaty sie najczesciej w miejscach narazo-
nych na ucisk, tylko u jednego pacjenta obserwowano
masywne, uogblnione ztogi z tendencja do przebijania sie
przez skore i tworzenia przetok. Wapnica pojawiata sie
najczesciej do trzeciego roku choroby (24,2% dzieci),
w nastepnych latach nowe przypadki zauwazono juz tyl-
ko u 15,2% badanych. Ztogi wapniowe miaty tendencje
do powiekszania sie przez caty okres obserwagji (ryc. 5.).

Objawy miesniowe w przebiegu scleromyositis to
gtownie bél i/lub zaniki miedni [4]. U ponad 40% cho-
rych obserwowano zaniki miesniowe juz w pierwszym
roku choroby, a od trzeciego roku wystepowaty one
u prawie wszystkich analizowanych chorych i najcze-
Sciej dotyczyty rak (78,8%), rzadziej pasa barkowego
(15,1%) lub byty uogélnione (15,1%). Tylko u nielicznych
pacjentéw obserwowano bol, niewielkie ostabienie
i meczliwosé miesni.

Ze wzgledu na matg liczbe wykonanych badan elektro-
miograficznych i ocen histopatologicznych trudno zaréw-
no analizowaé uzyskane wyniki, jak i wycigga¢ wigzace
wnioski. Badania witasne wykazaty jedynie, ze zmiany
przemawiajace za uszkodzeniem miogennym w badaniu
elektromiograficznym stwierdzano tylko u nielicznych cho-
rych, natomiast obraz histopatologiczny nie byt charakte-
rystyczny. W ocenie preparatéow stwierdzano bowiem ob-
fite nacieki zapalne ztozone z limfocytéw i granulocytéw
wokét naczyn skory i tkanki podskérnej oraz miesni.

Reumatologia 2008; 46/4
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Ryc. 5. Wapnica.
Fig. 5. Calcinosis.

W pismiennictwie wystepowanie objawdw zespotu
Raynauda opisywane jest u ponad 80% chorych [4, 8].
Z obserwacji wtasnych wynika, ze czestos¢ wystepowania
zespotu Raynauda jest rézna w zaleznosci od czasu trwa-
nia choroby. W okresie poczatkowym wystepuje on
u 40% dzieci. W trzecim roku choroby istotnie zwieksza
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sie czestos¢ jego wystepowania (81,8%), a nastepnie
odsetek chorych z tymi objawami istotnie sie obniza, ale
pozostaje wyzszy niz na poczatku choroby. Nasilenie po-
szczegblnych objawéw jest rézne. W okresie poczatko-
wym choroby najczesciej obserwowano bél palcow rgk
i/lub stép po oziebieniu, w dalszym przebiegu choroby
wystepuje czesciej marzniecie i czerwienienie palcow rak.

W ostatnich latach coraz czesciej dyskutowana jest
rola badania kapilaroskopowego w rozpoznaniu wczesnej
twardziny, gdy jeszcze nie s spetnione kryteria diagno-
styczne [6, 23-25]. Podobny wniosek mozna wysnué
po analizie zmian kapilaroskopowych u pacjentow ze
scleromyositis. Na poczatku choroby zmiany w badaniu
kapilaroskopowym wykazano u okoto 60% pacjentéw,
przy czym kliniczne objawy zespotu Raynauda stwierdzo-
no tylko u ok. 40% dzieci. Byty to najczesciej petle typu
Raynauda (tzw. megakapilary), u kilkorga dzieci petle
drzewkowate. Zmniejszong liczbe petli opisywano u po-
nad 1/3 badanych. W przebiegu choroby obserwowano
stale postepujgce zmiany, ktére po 5 latach obserwacji
byty stwierdzane juz u 87,5% pacjentéw. Nie wykazano
rozbieznosci miedzy stanem klinicznym a badaniem ka-
pilaroskopowym w trzecim roku choroby, natomiast
w okresie poczatkowym istotnie czesciej wykazywano
zmiany w kapilaroskopii niz w badaniu klinicznym
(ryc. 6.). W badaniach Jabtoniskie] i Btaszczyk [4] zmiany
w kapilaroskopii stwierdzano u ok. 70% chorych. Kapila-
roskopia jest zatem przydatnym badaniem w kazdym
okresie choroby, nawet w poczatkowym, szczegélnie
przed ustaleniem rozpoznania scleromyositis.

W celu wykrycia zmian narzadowych oceniano uktad
oddechowy, krazenia, pokarmowy, nerwowy i moczowy.

Charakterystycznym objawem SSc [20, 26-28] s3
zmiany w ptucach o charakterze zmian srédmiazszowych,
ktére u dzieci sa opisywane w 10% przypadkéw w mo-
mencie ustalenia rozpoznania, a w dalszym przebiegu
choroby u ok. 1/3 chorych [20]. W badaniach Jabton-
skiej [4], dotyczacych chorych z rozpoznaniem scleromyo-
sitis, zmiany w ptucach wykryto u 32% chorych dorostych,
nie stwierdzono zadnego przypadku witbknienia ptuc
u dzieci, natomiast Btaszczyk i wsp. [8] opisali jedno
dziecko z rozpoznaniem scleromyositis, u ktorego stwier-
dzono zmiany w ptucach. W materiale wtasnym u zadne-
go pacjenta nie stwierdzono klinicznych cech zajecia
uktadu oddechowego, natomiast u 66,7% dzieci w prze-
biegu choroby obserwowano obnizenie VC, a u nielicz-
nych chorych od normy odbiegaty wartosci FEV; i/lub
MEF,s, i/lub MEFso. U jednego dziecka z wykazanymi
w spirometrii zaburzeniami wentylacji typu restrykcyjne-
go wykonano badanie HRCT, ktére wykazato obecnosé
zmian wtéknistych w podscielisku, przy czym obraz radio-
logiczny ptuc w wykonywanych badaniach okresowych
byt prawidtowy. Obserwacje wtasne wskazujg na rzadkie,
ale mozliwe wystepowanie srédmiagzszowej choroby ptuc
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w przebiegu scleromyositis u dzieci oraz potwierdzaja opi-
nie innych autoréw [29, 30] co do przydatnosci badania
HRCT we wczesnym wykrywaniu tych zmian.

W literaturze podkreslane jest sporadyczne wystepo-
wanie innych zmian narzadowych w przebiegu scleromy-
ositis u dzieci [4, 5], co potwierdzity rowniez wtasne bada-
nia. Zaburzenia perystaltyki przetyku, wykryte na poczat-
ku choroby u prawie 10% chorych, w dalszym przebiegu
choroby i na zakonczenie obserwacji klinicznej wystepo-
waty tylko u 2 chorych (6%). Nie stwierdzono objawéw
zajecia nerek, poza pojedynczymi przypadkami zakazenia
uktadu moczowego. Tylko u jednej chorej, u ktérej nie
stwierdzono zmian w nadaniu neurologicznym i w bada-
niu EEG, wystepowaty okresowe béle gtowy. Nie stwier-
dzono takZze zajecia uktadu krazenia [31].

Wskazniki ostrego procesu zapalnego tylko u nielicz-
nych pacjentéw byty podwyzszone. Nie stwierdzano od-
chylen od stanu prawidtowego w obrazie morfologii krwi
obwodowej. Charakterystyczne byto podwyzszenie od-
setka gamma-globulin, stwierdzane u prawie 80% pa-
cjentdw na poczatku i w przebiegu choroby. Obnizenie
wskaznika A/G w rozktadzie biatek krwi, obserwowane
u czesci chorych, byto wynikiem podwyzszenia odsetka
gamma-globulin, a nie obnizenia stezenia albumin. Ak-
tywnosé enzymdw miesniowych (CPK, LDH) oraz stezenie
aminotransferazy asparaginianowej — zarbwno na po-
czatku choroby, jak i w jej dalszym przebiegu — byta pra-
wie u wszystkich pacjentéw prawidtowa.

Czynnik reumatoidalny (RF) klasy IgM obecny byt
na poczatku choroby w surowicy u prawie 1/4 chorych,
a w dalszym przebiegu choroby obserwowano jego okre-
sowe pojawianie sie, ale nie stwierdzono powigzan po-
miedzy obecnoscig RF klasy IgM a zmianami destrukcyj-
nymi w stawach.

Analizujac wystepowanie przeciwciat przeciwjadro-
wych (ANA) i anty-PM-Scl w surowicy opisanych pacjen-
toéw, wykazano, ze wystepuja one u wszystkich chorych
od trzeciego roku choroby i przez caty czas obserwacji.
Typ Swiecenia ANA jest homogenno-jaderkowy, a miana
— aczkolwiek wahajace sie u poszczegélnych pacjentéow
na przestrzeni lat obserwacji — utrzymuja sie w srednich
i wyzszych wartosciach. Nawet troje pacjentéw, u ktérych
w koncowym okresie obserwacji nie stwierdzano klinicz-
nych cech choroby, nadal miato przeciwciata anty-PM-Scl
w surowicy. W pismiennictwie mozna znalez¢ doniesienia
wskazujace na mozliwosé wystepowania przeciwciat
anty-PM-Scl u 0s6b, u ktérych nie stwierdza sie objawow
klinicznych scleromyositis, a takze na koegzystencje prze-
ciwciat anty-PM-Scl z innymi przeciwciatami [4]. U poje-
dynczych pacjentéw w przebiegu choroby wykazano
przejsciowe pojawienie sie w surowicy innych przeciwciat,
ale obserwacje kliniczne tych chorych nie upowaznity
do zmiany rozpoznania podstawowego.
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Ryc. 6. Zmiany w kapilaroskopii a objawy zespotu
Raynauda.

Fig. 6. Changes in capillaroiscopy versus Raynaud’s
phenomenon.

Podsumowanie i wnioski

Na podstawie dokonanej analizy klinicznej mozna
wysungé nastepujace wnioski, ktére pozwolg na wczes-
niejsze postawienie diagnozy i rozpoczecie leczenia:

1. Dziecko, u ktérego wystepuja nastepujace objawy:

—obrzek stwardniaty skory, szczegélnie twarzy
i rak, lub uposledzenie mimiki twarzy,

—objaw Gottrona lub obecnos¢ heliotropowej ob-
wodki wokot powiek, tuszczenie sie skéry w oko-
licach stawéw kolanowych i tokciowych,

— zaniki miesni, gtéwnie palcéw rak i pasa barko-
wego, ostabienie sity miesni ksobnych lub meczli-
wos¢E miesni,

— bél, zapalenie stawéw lub postepujace ogranicze-
nie ich ruchomosci, zwtaszcza stawoéw rak,

— objawy zespotu Raynauda,

wymaga obserwacji w kierunku scleromyositis i wy-
konania badah uzupetniajacych.

2. Chorzy, u ktérych na poczatku choroby wystepuja
tylko niektére z charakterystycznych objawéw tego
zespotu, wymagaja obserwacji przez trzy lata w celu
ustalenia wtasciwego rozpoznania.

3. Pierwsze trzy lata choroby sg okresem warunkujacym
dalszy przebieg, rokowanie i nastepstwa choroby.

4. W diagnostyce scleromyositis podstawowe badania
laboratoryjne i badania radiologiczne rak i stop sa
mato przydane, natomiast obecnos¢ ANA, przeciw-
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ciat anty-PM-Scl, RF oraz badanie kapilaroskopowe
maja okreslong wartos¢ diagnostyczna.

5. Kapilaroskopia jest badaniem przydatnym w kazdym
okresie obserwacji chorego na scleromyositis.
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