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Streszczenie

Zapalenie wielomiesniowe (PM) i skérno-mie$niowe (DM), to za-
palne choroby miesni z zajeciem lub bez zajecia skéry. W pracy
przedstawiono czestos¢ wystepowania PM i DM wsrdd pacjen-
téw hospitalizowanych na Oddziale Reumatologii CSK MSWiA
przez 2 lata, z oméwieniem objawéw klinicznych i badan dodat-
kowych oraz zastosowanej terapii.

Wstep

Zapalenie skoérno-miesniowe i wielomiesniowe to
przewlekte zapalne choroby miesni z zajeciem lub bez
zajecia skéry. W patogenezie gtéwna role odgrywaja
mechanizmy autoimmunologiczne. W inicjacji zapale-
nia sugeruje sie takze udziat enterowiruséw (gtéwnie
Coxsackie B), adenowiruséw, wiruséw grypy, wirusa za-
palenia watroby typu B czy wirusa HIV. Ponadto u chorych
czesciej stwierdza sie obecnos¢ antygenéw HLA-DR8
i DRW52 [1].

Za podtozem autoimmunologicznym przemawia
wspotwystepowanie tych choréb z innymi schorzeniami
autoimmunologicznymi (np. chorobg Hashimoto, choro-
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Polymyositis and dermatomyositis are idiopathic inflammatory
myopathies with or without skin symptoms. In this article we
present patients with PM and DM hospitalized in the rheumatology
department. We present clinical symptoms, diagnostic investigation
and therapy.

ba Gravesa-Basedowa, cukrzyca typu 1), oraz wystepowa-
nie przeciwciat przeciwjadrowych (ANA). Przeciwciata te
mozna podzieli¢ na swoiste dla zapalenia miesni (MSA)
i skojarzone z zapaleniem miesni (MAA). W3rdéd MSA wy-
roznia sie przeciwciata przeciwko syntetazom aminoacy-
lo-tRNA (gtéwnie przeciwciata Jo-1), a takze przeciwciata
anty-SRP i anty-Mi2. Rola MSA nie jest do konca pozna-
na. Ich wystepowanie ma zwigzek z zespotem objawéw
klinicznych, ma tez znaczenie rokownicze [2-7].
Obecnosé przeciwciat Jo-1 wigze sie z wystepowa-
niem objawéw zespotu antysyntetazowego, ktéry cha-
rakteryzuje sie ostrym poczatkiem objawoéw oraz sred-
nio nasilonymi objawami zapalenia miesni. W zespole
tym czesto wystepuja srddmigzszowe zmiany w ptu-
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cach (80%), zapalenie stawdw (90%), goraczka (80%),
objawy rgk mechanika (70%), zesp6t Raynauda (93%).
Przeciwciata te czesciej wystepuja w zapaleniu wielo-
miesniowym niz w skérno-miesniowym. Ich obecnos¢
moze wigzac sie z dobrg odpowiedziag na leczenie i cze-
stymi zaostrzeniami [8-12].

Przeciwciata anty-SRP czesciej wystepuja w zapale-
niu wielomiesniowym. Ich obecnos¢ wigze sie z ostrym
poczatkiem choroby, znacznym stopniem ostabienia
miesni proksymalnych i dystalnych, zapaleniem mie-
$nia sercowego i brakiem poprawy po leczeniu [13].

Wystepowanie przeciwciat anty-Mi2 jest zwigzane
z pojawieniem sie typowego obrazu zapalenia skérno-
-miesniowego. Choroba ma wzglednie ostry poczatek.
Stwierdza sie srednio nasilone objawy zapalenia mie-
sni, heliotropowy rumien powiek, rumien szyi, karku,
ramion oraz objaw Gottrona, tj. rumien z przerostem
naskdérka po wyprostnej stronie stawéw rak, tokcio-
wych i kolanowych [10, 11, 14, 15].

Wystepowanie niektérych przeciwciat skojarzonych
z zapaleniem miesni (MAA) wiaze sie natomiast
z czestszym wystepowaniem zespotoéw naktadania, np.
obecnos¢ przeciwciat anty-PM-scl towarzyszy zespoto-
wi naktadania zapalenia wielomiesniowego i twardziny.

W badaniu histopatologicznym wycinka miesnia
szkieletowego wystepuje zwyrodnienie wtékien miesnio-
wych (miejscowe lub rozlane), martwica widkien mie-
Sniowych oraz naciek zapalny z komérek jednojadrowych.
W zapaleniu wielomiesniowym proces uszkodzenia mie-
ni zapoczatkowujg komorkowe reakcje immunologiczne,
a naciek zapalny tworza gtéwnie limfocyty T cytotoksycz-
ne/supresorowe CD8, zlokalizowane w obrebie peczkéw
miesniowych. W zapaleniu skérno-migsniowym uszko-
dzenie miesni zapoczatkowuja reakcje humoralne, a na-
ciek zapalny tworza limfocyty T pomocnicze CD4 zlokali-
zowane okotonaczyniowo i okotopeczkowo.

Wedtug klasyfikacji Bohana i Petera z 1975 r. wyr6z-
nia sie nastepujace grupy kliniczne przewlektego idio-
patycznego zapalenia miesni:

1. Zapalenie wielomiesniowe.

2. Zapalenie skdrno-miesniowe.

3. Postac dziecieca zapalenia skérno-miesniowego.

4. Zapalenie miesni w przebiegu uktadowych choréb
tkanki tacznej.

5. Zapalenie miesni towarzyszace chorobie nowotwo-
rowej.

6. Wtretowe zapalenie miesni.

7. Inne postacie miopatii zapalnych — zapalenie miesni
z eozynofilig, ogniskowe zapalenie miesni, zapalenie
miesni oczodotu.

PM i DM rozpoznajemy na podstawie ogblnie przy-

jetych kryteriéw diagnostycznych opracowanych przez
Bohana i Petera w 1975 r.:
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1. Postepujace, symetryczne ostabienie miesni pasa
barkowego i biodrowego.

2. Typowe dla zapalenia miesni zmiany histologiczne.

3. Zwiekszona w surowicy aktywnos¢ CPK i/lub aldolazy.

4.Zmiany EMG o cechach pierwotnego uszkodzenia
miesni.

5. Typowe zmiany na skérze (objaw Gottrona, heliotro-
powy rumieri powiek, rumief dekoltu lub ramion).

Rozpoznanie PM jest pewne przy 4 objawach, praw-
dopodobne przy 3 i mozliwe przy 2. Rozpoznanie DM
jest natomiast pewne przy 3 lub 4 objawach, prawdo-
podobne przy 2 i mozliwe przy 1 objawie klinicznym
w potaczeniu z typowymi zmianami na skorze.

Materiat i metody

0Od 1.04.2004 do 31.12.2006 r. na Oddziale Reumato-
logii CSK MSWiA hospitalizowano 7 chorych z zapale-
niem skérno-miesniowym, w tym 4 kobiety i 3 mez-
czyzn, w wieku 23-67 lat, oraz 11 chorych z zapaleniem
wielomigesniowym, w tym 6 kobiet i 5 mezczyzn w wie-
ku 34-79 lat. Dtugos¢ trwania choroby u kobiet wyno-
sita od roku do 24 lat (mediana 3 lata), u mezczyzn od
2 do 12 lat (mediana 4 lata). W przypadku 11 pacjentéw
rozpoznano chorobe i rozpoczeto leczenie w trakcie ho-
spitalizacji, natomiast 7 pacjentéw, juz z rozpoznanym
wczesniej zapaleniem wielomiesniowym i skérno-mie-
Sniowym, hospitalizowano w celu oceny progresji cho-
roby i modyfikacji leczenia.

W tab. | przedstawiono charakterystyke pacjentéw
pod wzgledem ptci, wieku oraz dtugosci trwania choroby.

U wszystkich pacjentéw wykonano nastepujace ba-
dania: radiologiczne klatki piersiowej, ultrasonograficz-
ne jamy brzusznej, spoczynkowe badanie elektrokar-
diograficzne, badanie echokardiograficzne serca
(ECHO), badania laboratoryjne (w tym oznaczenie ak-
tywnosci kinazy fosfokreatynowej — CPK i dehydroge-
nazy mleczanowej — LDH) i serologiczne (autoprzeciw-
ciata ANA, MSA i MAA), badanie elektromiograficzne
(EMG) i badanie wycinka skdrno-miesniowego.
Wyniki

Na naszym oddziale hospitalizowano przez 2 lata
18 pacjentéw z zapaleniem wielomiesniowym (11 pa-
cjentéw) i skérno-miedniowym (7 osdb). U wszystkich
tych pacjentéw obserwowano ostabienie miesni pasa
barkowego i biodrowego. U wszystkich pacjentéw z gru-
py DM wystepowaty objawy skérne w postaci rumienia
twarzy. U potowy pacjentéw z tej grupy obserwowano
heliotropowy rumien powiek, a w jednym przypadku
objaw Gottrona. W grupie PM obserwowano artralgie
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Tabela I. Charakterystyka pacjentéw pod wzgledem ptci, wieku oraz dtugosci trwania choroby
Table I. The characteristic of the patients according to the sex, age and lenght of the period of disease

minimum 23, maksimum 67
mediana 52

Liczba pacjentéw Wiek (lata) Dtugos¢ trwania choroby (lata)
K 6 56+14 6+9
minimum 34, maksimum 72 minimum 1, maksimum 24
mediana 59 mediana 2
M 5 5945 5+4
PM minimum 46, maksimum 79 minimum 1, maksimum 12
mediana 56 mediana 4,5
K+M 11 57+13 617
minimum 34, maksimum 79 minimum 1, maksimum 24
mediana 56 mediana 4
K 4 42+17 5+3
minimum 23, maksimum 56 minimum 2, maksimum 8
mediana 48 mediana 4
M 3 60+12 4+5
DM minimum 46, maksimum 67 minimum 1, maksimum 10
mediana 66 mediana 2
K+M 7 51+16 5+4

minimum 1, maksimum 10
mediana 2

u 7 pacjentéw (46%), obrzeki stawdw rak u 3 pacjen-
téw, w tym u 2 z PM, oraz osteoporoze ze ztamaniami
patologicznymi Th10-L5 u jednej pacjentki z DM. W ba-
daniu ostuchowym ptuc u 8 oséb (w tym 6 z grupy PM)
obecne byty trzeszczenia obustronnie u podstawy ptuc.

W badaniu radiologicznym klatki piersiowej u 9 cho-
rych stwierdzono cechy wtéknienia ptuc (w tym u 6
z grupy PM), a u 1 osoby zrosty optucnowe.

W EKG u 1 pacjenta z PM stwierdzono cechy przeby-
tego zawatu Sciany dolnej, u 1 pacjentki z DM cechy
przebytego zawatu Sciany przedniej, u 2 pacjentéw
z PM nadkomorowe pobudzenia dodatkowe, u 1 pa-
cjenta z DM zaburzenia przewodnictwa srédkomorowe-
go oraz zaburzenia przewodnictwa o typie bloku
AV 1l stopnia typu Mobitz | u 2 pacjentéw z PM i DM.

W badaniu ECHO serca stwierdzono tetniaka prze-
grody miedzyprzedsionkowej u 1 pacjenta, akineze od-
cinkowa u 3 pacjentéw, hipokineze u 1 pacjenta, niedo-
mykalnos¢ tréjdzielna u 1 pacjenta i w 1 przypadku nie-
domykalnosé mitralng. U wszystkich pacjentéw z nie-
prawidtowym obrazem echokardiograficznym serca roz-
poznano PM.

W obrazie USG jamy brzusznej nie obserwowano
odchylef od normy.

W badaniu EMG u 8 pacjentéw obserwowano
uszkodzenie miopatyczne (5z PM i3z DM), a u 1 akso-
nalne (PM). W badaniu wycinka miesniowego u 9 pa-
cjentéw stwierdzono cechy zapalenia miesni (2 z DM
i 4z PM), au 3 cechy obumierania i zaniku witékien

miesniowych (2 z PM i1z DM). U 12 oséb obserwowa-
no podwyzszone wartosci CPK w surowicy.

Podsumowujac, w naszym materiale, wéréd pacjen-
téw z PM u 6 0s6b rozpoznanie mozna uznaé za pew-
ne (spetnione 4 kryteria), u 2 oséb prawdopodobne
(spetnione 3 kryteria) i u 3 0séb mozliwe (spetnione
2 kryteria), natomiast wsrdéd pacjentéw z DM, pewne
jest rozpoznanie u 3 0séb (spetnione 4 kryteria), praw-
dopodobne u 4 0s6b (spetnione 2 kryteria).

Wyniki badan serologicznych zestawiono w tab. Il.

Pacjenci ze Swiezo rozpoznanym zapaleniem wielo-
miesniowym i skérno-miesniowym otrzymali Encorton
w dawce 1 mg/kg m.c, z zaleceniem redukcji dawki
po ok. 6 tyg. leczenia. U wszystkich tych oséb obserwowa-
no wyrazng poprawe sity miesniowej i normalizacje mar-

Tabela Il. Wyniki badan serologicznych
Table Il. The results of the serological researches

Obecnos¢ przeciwciat PM DM
ANA 8 4
Jo-1 5 2
Mi-2 2 2
Ro 1 0
dsDNA 1 0
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keréow uszkodzenia miesni. Jedna osoba z tej grupy cho-
rych wymagata 3-krotnego podania metyloprednizolonu
w dawce 1 g i.v. ze wzgledu na bardzo ostry poczatek cho-
roby, a nastepnie zastosowania leczenia skojarzonego
prednizonem i cyklofosfamidem ze wzgledu na brak za-
dowalajacej poprawy i cechy srédmiazszowej choroby
ptuc. Wsréd pacjentéw hospitalizowanych w celu oceny
progresji choroby, u 4 oséb leczonych glikokortykostero-
idami, w zwiazku z wyrazng poprawa kliniczng zalecono
stopniowa redukcje dawki prednizonu az do dawki pod-
trzymujacej 10 mg/dobe. W 2 przypadkach rozpoczeto le-
czenie skojarzone. Do wczesniej juz przyjmowanego
prednizonu w stopniowo zmniejszanej dawce (docelo-
wo 15 mg/dobe) u jednego pacjenta dotgczono metotrek-
sat, natomiast u drugiego azatiopryne. U jednego chore-
go zalecono odstawienie cyklofosfamidu ze wzgledu
na podwyzszenie wartosci bilirubiny i aminotransferaz
i utrzymanie leczenia prednizonem w dawce 15 mg.

Dyskusja

W pracy przedstawiono pacjentéw hospitalizowa-
nych z powodu zapalenia wielomiesniowego i skérno-
-miesniowego na Oddziale Reumatologicznym przez
2 lata. Ogoétem hospitalizowano 11 pacjentéw chorych
na zapalenie wielomiesniowe (PM) i 7 chorych na zapa-
lenie skérno-miesniowe (DM). Wszyscy pacjenci zgta-
szali sie z powodu ostabienia mieéni pasa barkowego
i biodrowego. U czesci chorych wystepowaty béle sta-
wowe, ale obrzeki stawéw stwierdzono tylko u 3 pa-
cjentéw. Obserwowano réwniez objawy skérne w po-
staci rumienia na twarzy, heliotropowego rumienia po-
wiek i objaw Gottrona w grupie DM. Stwierdzano réw-
niez rzadziej wystepujace objawy, takie jak wtdknienie
ptuc czy zaburzenia przewodnictwa w spoczynkowym
badaniu elektrokardiograficznym.

W pismiennictwie opisywane s3 takze rzadsze obja-
wy, niespotykane w naszym materiale, takie jak owrzo-
dzenia troficzne skéry, zarostowe zapalenie oskrzelikow
z organizujacym sie zapaleniem ptuc, Srédmigzszowe za-
palenie ptuc, rozlane zapalenie pecherzykéw, zapalenie
miesnia serca, wysiekowe zapalenie osierdzia. Nasze ob-
serwacje pokrywaja sie wiec z danymi z pismiennictwa
w zakresie rodzaju objawéw klinicznych zapalenia mie-
$ni i czestosci ich wystepowania [4, 10, 16].

Rozpoznanie choroby oparto na ogbélnie przyjetych
kryteriach Bohana i Petera. Stwierdzono zaréwno typowe
objawy kliniczne, jak i podwyZzszone wartosci enzymow
miesniowo specyficznych i typowe zmiany w badaniu
miesni (badanie wycinka miesniowego oraz EMG). Warto
wspomnie¢, ze przypadku PM i DM niezwykle istotng rze-
cza powinna by¢ doktadna diagnostyka w celu wyklucze-
nia choroby nowotworowej, zaburzefi metabolicznych,
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neurologicznych, endokrynologicznych, elektrolitowych
czy infekgji [1].

Szczegblng uwage zwrécono na oznaczanie auto-
przeciwciat. Mimo iz badanie obecnosci w surowicy au-
toprzeciwciat nie jest wtaczone w sktad podstawowych
kryteriow diagnostycznych, ich oznaczenie stanowi du-
Z3 pomoc w rozpoznaniu choroby [2, 5, 17-20]. U 4 cho-
rych z PM wystepowaty przeciwciata Jo-1, a nie stwier-
dzono zmian w EMG i w wycinku miesniowym.

Jak juz wspomniano we wstepie pracy, stwierdzenie
przeciwciat miesniowo specyficznych i zwigzanych z za-
paleniem miesni wigze sie z mozliwoscig prognozowania
przebiegu choroby i postawienia rokowania. U 7 sposr6d
badanych przez nas chorych stwierdzono przeciwciata
Jo-1, ktérych wystepowanie korelowato z objawami ze-
spotu antysyntetazowego [8, 9, 21]. U wspomnianych pa-
cjentow wystepowaty typowe objawy tego zespotu
— ostabienie miesni, zmiany w ptucach o charakterze
witbknienia oraz zrostéw optucnowych. Wystepowanie
tych przeciwciat wigze sie réwniez z czestszymi zaostrze-
niami. To takze znalazto odzwierciedlenie w przedsta-
wionym materiale, szczegblnie u 1 pacjenta, u ktérego
w celu opanowania zaostrzenia choroby trzeba byto za-
stosowac 3-krotne pulsy kortykosteroidowe.

U 4 oséb stwierdzono przeciwciata Mi-2, ktére zgod-
nie z piSmiennictwem wystepuja w typowych przypad-
kach zapalenia skérno-miesniowego [14, 22, 23]. U tych
pacjentéw stwierdzono zmiany skérne i objawy miesnio-
we. Przeciwciata dsDNA i Ro obecne byty natomiast tylko
u 1 osoby, u ktérej klinicznie wspotwystepowaty objawy
zapalenia wielomiesniowego i tocznia uktadowego.

W pismiennictwie wiele uwagi poswieca sie zagad-
nieniu autoprzeciwciat. Autorzy réwniez sktaniaja sie
ku temu, ze ich oznaczenie stanowi cenng pomoc dla
lekarza praktyka.
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