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Definicja

Okreslenie ,idiopatyczna miopatia zapalna” jest
nazwa grupy choréb dotyczacych miesni szkieletowych
0 nieznanej przyczynie i mechanizmie autoimmunolo-
gicznym. Zdecydowana wiekszos¢ pacjentéw choruje na
zapalenie wielomiesniowe, zapalenie skdrno-miesnio-
we, martwicze autoimmunologiczne zapalenie miesni
lub zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi, a takze na
zapalenie miesni wystepujace w zespotach naktadania.
Pozostate choroby zaliczane do idiopatycznych miopatii
zapalnych (np. eozynofilowe zapalenie miesni lub choro-
by zapalne pojedynczych grup miesni) wystepuja wyjat-
kowo rzadko.

Idiopatyczna miopatia zapalna tez jest rzadka choro-
ba. Szacuje sie, ze wystepuje u 2—=7 0s6b na 1 000 000.
Najczesciej stwierdza sie zapalenie skérno-miesniowe,
rzadziej zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi, a naj-
rzadziej zapalenie wielomiesniowe i martwicze autoim-
munologiczne zapalenie miesni. Nalezy podkresli¢, ze wy-
mienione choroby nie s3 jednolite i nie sg uwazane za
okreslone jednostki nozologiczne [1].

Choroby z grupy idiopatycznych miopatii zapalnych
sg czesto ciezkimi chorobami ogoélnoustrojowymi, nie-
rzadko zagrazajacymi zyciu. Maja charakter przewlekty,
z tendencjg do nawrotéw, zawsze istotnie obnizajg ja-
kos¢ zycia chorych.

Ogoélna charakterystyka i diagnostyka
réznicowa

Wspblng cecha omawianych choréb jest ostabienie
miesni proksymalnych, w znacznie mniejszym stopniu
dotyczy to miesni dystalnych i wystepuje w przypadkach

zaawansowanych. Miesnie poruszajace gatki oczne nie
s3 zajete, a miesnie twarzy sa zajete jedynie u chorych
na zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi. Do typo-
wych objawow naleza: trudnosci we wstawaniu z krze-
sta, chodzeniu po schodach i podnoszeniu przedmiotow
z podtogi. Moze dochodzi¢ do opadania gtowy (zajecie
prostownikdw szyi) i trudnosci w potykaniu. W ciezszych
przypadkach nastepuje zajecie miesni oddechowych.
Czeste sg bole miesni i ich tkliwosé, szczegblnie u cho-
rych z zespotem antysyntetazowym.

Pozamiesniowe objawy wystepuja réznie czesto
w poszczegblnych postaciach idiopatycznej miopatii za-
palnej. Nalezg do nich: goraczka, bole stawowe, objaw
Raynauda, zaburzenia rytmu serca i czynnosci komor.
Srédmigzszowa chorobe ptuc stwierdza sie u 10-40%
chorych [2].

Charakterystyke gtéwnych postaci idiopatycznej
miopatii zapalnej zestawiono w tabeli | wg Dalakasa
[3]. Rozpoznanie i okreslenie rodzaju zapalenia miesni
wymaga analizy wielu sktadowych klinicznych i pracow-
nianych. Dawne kryteria Bohana i Petera oraz Griggsa
i wsp. sg stale pomocne. Badanie elektromiograficzne
pomaga odr6zni¢ zmiany pochodzenia nerwowego od
miogennego. Pozwala takze na okreslenie, czy proces za-
palenia jest czynny, ale nie réznicuje postaci zapalenia.
Tomografia rezonansu magnetycznego (TRM) pozwala
na wykrycie zapalenia powiezi miesniowych, zanikow
miesniowych i zmian umiejscowionych, a takze wskazu-
je na miejsce pobrania wycinka.

Badanie wycinka wymaga wtasciwego pobrania ma-
teriatu i niezbedne jest przeprowadzenie petnego bada-
nia immunohistochemicznego oraz ultrastrukturalnego.
Nie jest celowe pobranie materiatu do badania tylko za
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Tabela I. Charakterystyka gtéwnych postaci idiopatycznej miopatii zapalnej (wg Dalakasa [3], zmodyfikowane)

Charakterystyka

poczatek jawnej
klinicznie choroby

Zapalenie skdrno-
-miesniowe

podostry: symetryczne
ostabienie miesni
proksymalnych,
wysypka

Zapalenie
wielomiesniowe

podostry: symetryczne
ostabienie miesni
proksymalnych, ,rece
mechanika”

Martwicze
autoimmunologiczne
zapalenie migsni

ostry lub podostry:
znaczne ostabienie
miesni

Zapalenie miesni
z ciatkami
wtretowymi

powolny: ostabienie
miesni dystalnych

i proksymalnych,
zajecie miesni twarzy,
zaniki miesniowe

wiek i pte¢ chorego

wystepuje we
wszystkich grupach
wiekowych, u kobiet
2-3 razy czesciej

najczesciej 25-50 lat,
stosunek liczby
kobiet do mezczyzn1:1

najczesciej powyzej

55 lat,

stosunek liczby

kobiet do mezczyzn1:1

powyzej 50 lat

aktywnos¢ kinazy

zwiekszona ok. 50

zwiekszona ok. 50 razy

bardzo zwiekszona,

zwiekszona

kreatynowej razy, czasem moze ale tylko na poczatku ok. 10 razy, moze by¢

W surowicy sie zmniejszy¢ lub choroby niezmieniona
normalizowaé

autoprzeciwciata anty-MDA-5, w zespole  antysyntetazowe anty-SRR anty-cN1A (swoistos¢
paranowotworowym — anty-HMGCR nieustalona)
anty-NXP-2

anty-MDA-5 — przeciwciato przeciwko biatku 5 roznicowania czerniaka — helikazie cytoplazmatycznej RNA, wystepuje takze w amiopatycz-
nym zapaleniu skérno-miesniowym i towarzyszy szybkiemu rozwojowi zmian w ptucach (anti-melanoma differentiation protein-5); anty-Mj/-
-NXP-2 — przeciwciato wystepujgce najczesciej u chorych na zapalenie skorno-miesniowe bedqce zespotem paraneoplazmatycznym (anti-
nuclear matrix protein NXP-2); antysyntetazowe — Jo-1 (przeciwciata przciwko syntetazie histydylo-tRNA); PL 12 — przeciwciata przeciw-
ko alanylo-tRNA syntetazie; PL-7 — przeciwciata przeciwko treonylo-tRNA syntetazie; EJ — przeciwciata przeciwko glicyno-tRNA syntetazie;
0J — przeciwciata przeciwko izoleucylo-tRNA syntetazie; KS — przeciwciata przeciwko asparaginylo-tRNA syntetazie; Mi-2 — przeciwciata
przeciwko jadrowej ATP-azie/helikazie; anty-SRP — przeciwciato przeciwko czgsteczce rozpoznajqgcej sygnat, swoiste dla martwiczego au-
toimmunologicznego zapalenia miesni (anti-signal recognition particle); anty-HMGCR — przeciwciato przeciwko enzymowi reduktazie 3-hy-
droksy-3-metyloglutazylo-koenzymowi A (anti-3-hydroxy-3-methylglutaryl-coenzyme A reductase), swoiste dla martwiczego autoimmuno-
logicznego zapalenia miesni; anty-cNIA (anti-cytosolic-5"-nucleotidese 1A) — przeciwciato przeciwko cytozolowej 5-nukleotydazie 1A, czesto
wystepujqgce u chorych na zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi [por. 4]

pomoca techniki parafinowej i barwienia hematoksyling
i eozyna (przyktadowo nie da sie wykry¢ ciatek wtreto-
wych).

W rozpoznaniu réznicowym nalezy uwzgledni¢
zmiany neurogenne w miesniach, zapalenie wirusowe,
bakteryjne i pasozytnicze, miopatie mitochondrialne,
metaboliczne i toksyczne, miopatie niezapalne i mio-
patie zwiazane z chorobami gruczotéw wydzielania we-
wnetrznego. Nalezy pamieta¢ o mozliwosci wystgpienia
miopatii posteroidowej. Podawanie statyn jest dobrze
znanym czynnikiem, ktéry moze wywota¢ miopatie, ale
zapomina sie, ze leki te moga ujawni¢ autoimmunolo-
giczne martwicze zapalenie miesni. Jezeli objawy utrzy-
muja sie po 4-6 tygodniach od zaprzestania podawania
statyn, to moga mie¢ podtoze autoimmunologiczne. Na-
lezy pamieta¢ o mozliwosci wystgpienia amiopatyczne-
go zapalenia skérno-miesniowego, prawie pozbawione-
go objawow ze strony miesni.

Algorytm postepowania terapeutycznego
Zapalenie skérno-miesniowe

Leczenie chorych na idiopatyczng miopatie zapalng
mozna podzieli¢ na trzy fazy: faze inicjujaca, faze terapii
podtrzymujacej remisje oraz faze p6zng — leczenie dtu-
goterminowe [6]. Odrebnym zagadnieniem jest leczenie
nawrotéw choroby, ktére moga by¢ oporne na dotych-
czasowo stosowang terapie.

Glikokortykosteroidy sa lekami z wyboru u chorych
na zapalenie wielomiesniowe lub skérno-miesniowe.
Wiekszos¢ zalecen wskazuje na potrzebe wczesnego roz-
poczecia terapii duzymi dawkami glikokortykosteroiddw.
Pojecie ,,duzych dawek” jest jednak réznie rozumiane.
Zalecane sg dawki 1-2 mg prednizonu/kg m.c. na dobe
podawane przez 2—4 tygodnie. Inny schemat leczenia to
dawki 0,75-1,0 mg prednizonu/kg m.c. na dobe stoso-
wane dtuzej, tj. od 4 do 12 tygodni. Jeszcze inny schemat
to podawanie 80 mg prednizonu/dobe przez 4 tygodnie.

Kryteria diagnostyczne

Kryteria diagnostyczne zestawiono w tabelach Ili lIl.
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Mimo réznic w przedstawionych schematach, wspélne
jest rozpoczynanie od dawki dobowej wynoszgcej ok.
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Tabela Il. Kryteria diagnostyczne zapalenia wielomiesniowego i skorno-miesniowego (wg Bohana i Petera [cyt. wg 5])

i dehydrogenazy mleczanowej)

5. Typowe zmiany skérne dla zapalenia skdrno-migsniowego

Kryteria

1. Symetryczne ostabienie miesni proksymalnych. Symetryczno$¢ zmian nie musi by¢ absolutna
2. Zwiekszona aktywnos¢ enzymdw miesniowych w surowicy (kinazy kreatynowej, aminotransferazy alaninowej

3. Nieprawidtowy zapis elektromiograficzny wskazujacy na zmiany miesniowe
4. Nacieki zapalne oraz zmiany degeneracyjne/regeneracyjne i zaniki wokét wigzek miesniowych

Pewne rozpoznanie zapalenia wielomiesniowego: spetnione kryteria 1-4

Prawdopodobne rozpoznanie zapalenia wielomiesniowego: spetnione 3 kryteria z kryteriéw 1-4

Mozliwe rozpoznanie zapalenia wielomiesniowego: spetnione 2 kryteria z kryteriéw 1-4

Pewne rozpoznanie zapalenia skérno-miesniowego: spetnione kryterium 5. i 3 kryteria z kryteriéw 1-4
Prawdopodobne rozpoznanie zapalenia skérno-miesniowego: spetnione kryterium 5. 2 kryterium z kryteriow 1-4
Mozliwe rozpoznanie zapalenia skdrno-miesniowego: spetnione kryterium 5.1 1. z kryteriéw 1-4

endokrynogenne lub metaboliczne

Rozpoznanie wymaga wykluczenia zmian miesniowych o znanej przyczynie, takich jak: zakazne, toksyczne, dystroficzne,

Tabela Ill. Kryteria rozpoznawcze zapalenia miesni z ciatkami wtretowymi (wg Griggsa i wsp. [cyt. wg 5])

Kryteria kliniczne

1. Objawy choroby trwajace dtuzej niz 6 miesiecy
2. Wystepowanie objawdw u chorego w wieku powyzej 30 lat

nadgarstka)

3. Ostabienie miesniowe musi dotyczy¢ miesni proksymalnych i dystalnych kofczyn gérnych oraz dolnych i musi dotyczy¢
przynajmniej jednego z nastepujacych miesni: zginacza palca, zginaczy nadgarstka (w stopniu wiekszym niz prostownikow

Kryteria pracowniane

2. W badaniu histopatologicznym miesni:
—witdkna miesniowe z wodniczkami

15-18 nm

1. Aktywnos¢ kinazy kreatynowej w surowicy: prawidtowa lub zwiekszona nie wiecej niz 12 razy ponad zakres prawidtowy
— nacieki komérek jednojadrowych we wtéknach miesniowych bez martwicy
—wykazanie w mikroskopie elektronowym albo wewnatrzkomérkowo ztogdw amyloidu lub tubulofilamentéw o wymiarach

Zmiany elektromiograficzne typowe dla uszkodzenia miogennego zapalnego

Pewne rozpoznanie zapalenia migsni z ciatkami wtretowymi: stwierdzenie zmian morfologicznych

jadrzastych
—wykazanie wodniczek we wtéknach miesniowych
—spetnienie kryteriow klinicznych 1-3
—spetnienie 1. 3. kryterium pracownianego

Prawdopodobne rozpoznanie zapalenia miesni z ciatkami wtretowymi:
—stwierdzenie w badaniu histopatologicznym wycinka miesniowego naciekéw komérek jednojadrowych, brak cech

Wystepowanie chordb towarzyszacych nie wyklucza rozpoznania zapalenia miesni z ciatkami wtretowymi

1 mg/kg m.c. U chorych z duza aktywnoscig choroby za-
leca sie podawanie dozylne metyloprednizolonu 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 glikokortykosteroidéw. Stopien i szybkos¢ tego
zmniejszania zalezy z jednej strony od reakcji chore-
go (tj. poprawy sity miesniowej), a z drugiej strony od
zagrozenia lub wystapienia dziatan niepozadanych.
Najczesciej zaleca sie redukcje dawki o 1/5 co miesiac,
sugeruje sie, ze stopniowe przechodzenie na terapie co
drugi dzien jest najlepsza metoda zmniejszania dawki.

Dawke glikokortykosteroidéw nalezy zmniejsza¢ az do
dawki najmniejszej potrzebnej do zahamowania obja-
wow choroby.

Ogblnie mozna przyja¢, iz leczenie nalezy rozpoczaé
od dawki 0,5-1,5 mg prednizonu/kg m.c. na dobe, a do-
ktadny wybor dawki powinien by¢ ustalony w zalezno-
ci od aktywnosci choroby i stanu chorego. Na poczatku
leczenia nalezy rozwazy¢ zastosowanie terapii kombi-
nowanej. U chorych z duza aktywnoscia choroby i tych,
u ktérych mozna przewidzie¢ wieksze prawdopodobien-
stwo wystapienia dziatan niepozadanych, nalezy juz na
poczatku stosowania terapii inicjujacej rozwazy¢ doda-
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nie drugiego leku do glikokortykosteroidow. Najczesciej
jest to azatiopryna lub metotreksat. Rzadziej stosowane
sg cyklofosfamid lub mykofenolan mofetylu, a jeszcze
rzadziej cyklosporyna A.

Azatiopryna jest stosowana w dawce do 3 mg/kg
m.c. na dobe. Jej wczesne zastosowanie wynika z faktu,
iz ujawnia swoje dziatanie dopiero po 3—-6 miesigcach
stosowania, a wiec w czasie, gdy powinno sie istotnie
zmniejsza¢ dawki glikokortykosteroidow.

U chorych na zapalenie skérno-miesniowe lub wielo-
miesniowe metotreksat jest stosowany w bardziej zréz-
nicowanych dawkach niz u chorych na reumatoidalne
zapalenie stawdw. Mozliwe jest podawanie matych da-
wek (7,5 mg/tydzien), ale najczesciej stosuje sie dawki
wieksze, czyli 15-25 mg/tydzien. Terapie mozna rozpo-
czynac od dawki 7,5 mg/tydzien, a po trzech tygodniach
zwiekszat dawke 0 2,5 mg/tydzien. Ujawnienie dziatania
metotreksatu nastepuje po pewnym czasie, ale jest on
krétszy niz w przypadku azatiopryny i zwykle dziatanie
uwidacznia sie po stosowaniu leku przez 1-3 miesiace.

Podawanie cyklosporyny A wymaga dos¢ czestych
oznaczen stezenia leku w osoczu. Najczesciej stosuje sie
dawki 2,5-5,0 mg/kg m.c. na dobe, ale ustalenie daw-
ki jest indywidualne u kazdego chorego. Uwaza sie, ze
dawki powyzej 5 mg/kg m.c. na dobe sa nefrotoksyczne.
W przeciwienstwie do chorych na reumatoidalne zapa-
lenie stawdw, u ktérych stosuje sie dawki leku niewyma-
gajace wykonywania oznaczenia stezenia leku w osoczu,
u chorych na miopatie takie oznaczenia sg niezbedne.

Cyklofosfamid najczesciej jest stosowany u chorych
z ciezka postacia choroby, ze zmianami pozamiesnio-
wymi lub u tych, u ktérych niezbedne bedzie szybsze
zmniejszenie dawki glikokortykosteroidéw. Lek podaje
sie doustnie w dawce 1-2 mg/kg m.c. na dobe lub we
wlewach dozylnych w dawce 0,5-1,0 g/m? p.c. Czas po-
dawania leku nie jest doktadnie okreslony. Zwykle na
poczatku choroby (lub zaostrzenia) lek podaje sie co-
dziennie doustnie przez 3—6 dni i powtarza, jesli zacho-
dzi taka potrzeba, po 1 miesigcu. Alternatywa moze by¢
jednorazowy wlew dozylny wiekszej dawki, powtérzony
po 14-21 dniach. Przy stosowaniu cyklofosfamidu obli-
cza sie dawke kumulacyjna. Nie ustalono zalecen co do
maksymalnej dawki kumulacyjnej i czestosci podawa-
nia. Obserwacja chorych na uktadowe zapalenia naczyn
leczonych cyklofosfamidem wskazuje na bardzo duze
zréznicowanie chorych co do tolerowanej i tym samym
bezpiecznej dawki leku.

Mykofenolan mofetylu podaje sie rzadko — jako lek
uzupetniajacy w fazie inicjujacej leczenie. Jego dawkowa-
nie nalezy réwniez ustala¢ na podstawie oznaczen steze-
nia lekuw osoczu (1-2 mg/l). Najczesciej podaje sie dawki
2 g/dobe (w dwdch dawkach podzielonych).
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Wlewy dozylne immunoglobulin s3 stosowane
u chorych na ciezkg miopatie lub u chorych niereaguja-
cych na terapie glikokortykosteroidami i lekiem uzupet-
niajgcym. Podaje sie 2 g/kg m.c. co 1-2 miesigce. Wydaje
sie, ze lek jest bardziej skuteczny u chorych na zapalenie
skérno-miesniowe niz wielomiesniowe.

Faza podtrzymujaca leczenie to okres po uzyskaniu
istotnej poprawy po leczeniu inicjujgcym. Zwykle roz-
poczyna sie ona po 6 miesigcach terapii inicjujacej. Od
terapii inicjujacej nie rézni sie ona jakosciowo, ale rézni
sie ilosciowo. Przede wszystkim istotne jest zmniejsze-
nie dawki glikokortykosteroidéw. Nie ma ,bezpiecznej”
dawki glikokortykosteroidéw i nalezy dazy¢ do takiego
zmniejszenia dawki, aby nie wywotywacé nasilonych dzia-
tan niepozadanych. Nie znaczy to, ze dawka ta w ogéle
nie wywotuje dziatan niepozadanych, ale stosowane le-
czenie musi zmniejszy¢ objawy choroby, przede wszyst-
kim miesniowe. Jest to mozliwe do osiggniecia przy sto-
sowaniu leku uzupetniajacego, jak to opisano powyzej.
Czasami trzeba zastosowac dwa leki uzupetniajace, ale
zwieksza to prawdopodobiehstwo wystgpienia dziatah
niepozadanych. Celem fazy podtrzymujacej leczenie jest
osiagniecie petnej remisji i niedopuszczenie do nawrotu
choroby. Faza podtrzymujaca leczenie trwa zwykle do
1 roku.

Faza leczenia dtugoterminowego to czas utrzymy-
wania remisji i zapobiegania nawrotom. Faza ta trwa od
1do 3 lat, dazy sie w niej do zastosowania jak najmniej-
szych skutecznych dawek lekow.

Brak poprawy po stosowaniu glikokortykosteroidéw
w terapii inicjujacej wskazuje na potrzebe ponownego
przeanalizowania rozpoznania. Najczesciej jest to mocna
sugestia, iz u chorego wystapito zapalenie miesni z ciat-
kami wtretowymi, ktére jest choroba trudna do leczenia
(zob. dalej). U czesci chorych na zapalenie skérno-mies-
niowe towarzyszace nowotworowi poprawa po gliko-
kortykosteroidach moze by¢ krétkotrwata i stabsza. Nie
ma ustalonych zasad okreslajacych czas oczekiwania
na poprawe po glikokortykosteroidach. Poniewaz leki te
w wielu aspektach s3 nie do zastapienia, nalezy spraw-
dzi¢, czy podawane sg wtasciwe dawki leku i oczekiwac
zauwazalnych efektéw klinicznych juz po 1tygodniu. Ich
stopien zalezy od zaawansowania i aktywnosci choroby.
Dobrym wsparciem terapii glikokortykosteroidami jest
dozylne podanie immunoglobulin, albowiem ich dziata-
nie uwidacznia sie szybko. Inne leki wprowadza sie na
poczatku choroby raczej z mysla o péZniejszej redukcji
dawki glikokortykosteroidéw niz z powodu oczekiwania
na szybki skutek kliniczny leczenia.

Wystepowanie nawrotu choroby najczesciej wymaga
zwiekszenia dawki podawanych glikokortykosteroidéw.
W ciezszych przypadkach stosuje sie dozylny wlew cy-
klofosfamidu. W kazdym przypadku nawrotu nalezy
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przeanalizowa¢ stosowang terapie pod katem zastoso-
wania terapii ztozonej. Nie ma wytycznych co do dawek
i czasu stosowania lekéw w nawrotach choroby.

Na szczegblng uwage zastuguje problem miopatii
posteroidowej. W praktyce czesto trudno jest odréznic¢
nawrét choroby podstawowej z opornoscig na gliko-
kortykosteroidy od posteroidowego uszkodzenia mies-
ni. W analizie tego problemu klinicznego pomocne jest
zwrbdcenie uwagi na nastepujace objawy i zmiany: pra-
widtowa lub ,poprawiajaca sie” (tj. mniejsza niz po-
przednio) aktywnos¢ kinazy kreatynowej, brak zmian
wskazujacych na czynne zapalenie miesni w obrazie
TRM, zwiekszone wydalanie kreatyniny w moczu, po-
gorszenie ostabienia proksymalnych miesni konczyn
dolnych. Objawy te sugerujg miopatie posteroidowa.
Powinny jej towarzyszyé inne objawy nadmiaru gliko-
kortykosteroidéw. Interesujace jest, iz nasilenie ostabie-
nia zginaczy szyi wskazuje na nawrét miopatii zapalnej.
Czynnikiem rozstrzygajacym o rozpoznaniu zmian po-
steroidowych jest poprawa po zmniejszeniu dawki gli-
kokortykosteroidéw. Nalezy tez pamieta¢, ze nadmiar
glikokortykosteroidéw moze prowadzi¢ do hipokaliemii,
co zwieksza wtérnie ostabienie miesni.

Zmiany skorne wystepujace u chorych na zapalenie
skérno-miesniowe zmniejszaja sie najczesciej w czasie
leczenia immunosupresyjnego. Dodatkowo stosuje sie
leczenie miejscowe. W tym celu podaje sie preparaty ste-
roidow przeciwzapalnych, a takze miejscowo takrolimus.

Idiopatyczna miopatia zapalna, a szczegdlnie zapa-
lenie skérno-miesniowe, taczy sie ze zwiekszonym ry-
zykiem wystepowania nowotworéw ztosliwych. Jest to
przede wszystkim problem diagnostyczny. Jezeli u cho-
rego na zapalenie skérno-mieSniowe wystepuje nowo-
twor, to taki pacjent powinien by¢ leczony tak, jak chory
bez miopatii. Catkowite usuniecie chirurgiczne nowo-
tworu moze czasami prowadzi¢ do ustgpienia miopatii
i zmian skérnych. Btedny jest poglad, aby leczy¢ zapale-
nie skdrno-miesniowe, a po uzyskaniu poprawy zmian
skornych i miesniowych dopiero zastosowac leczenie
onkologiczne.

Leczenie zmian w narzadach wewnetrznych, szcze-
goélnie zmian w ptucach i sercu, jest trudne i musi by¢
indywidualnie dobierane dla kazdego chorego. Cyklo-
fosfamid jest zalecany w przypadku zmian ptucnych.
W zmianach w sercu istnieje niebezpieczenstwo natoze-
nia sie zmian wywotanych miopatia i kardiotoksycznego
dziatania cytostatykéw. Poza tym nalezy stosowac lecze-
nie objawowe (np. leczenie zakazen, zaburzen rytmu).

Miopatia zapalna moze towarzyszy¢ innej uktado-
wej chorobie tkanki tgcznej. Najczesciej jest to toczen
rumieniowaty uktadowy (TRU) lub twardzina uktadowa
(scleromyositis). U wiekszosci chorych wystarcza zin-
tensyfikowanie leczenia TRU — przewaznie zwiekszenie

dawki stosowanych glikokortykosteroidéw. U chorych ze
scleromyositis wskazane jest zastosowanie glikokorty-
kosteroidéw, mimo Ze nie s3 to leki typowo podawane
chorym na twardzine uktadowa.

Leczenie chorych na zapalenie migsni
z ciatkami wtretowymi

Zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi jest grupa
chordb, ktére moga wystepowac sporadycznie (w zato-
zeniu choroba nabyta) i rodzinnie (posta¢ dziedziczna).
Mechanizm i przyczyny choroby nie sg znane. Podstawg
wyréznienia choroby s3 zmiany morfologiczne, lecz cho-
roba zapalna miesni z ciatkami wtretowymi przebiega
inaczej klinicznie [7-9].

Zapalenie miesni z ciatkami wtretowymi jest oporne
na stosowanie glikokortykosteroidéw, a i tak prébuje sie
stosowac te leki, a nawet sugeruje sie potrzebe , prze-
tamania opornosci”. Pojawiaja sie jednak sugestie, ze
pomimo pewnej poprawy klinicznej po glikokortykoste-
roidach stosowanie tych lekéw pogarsza zmiany stwier-
dzone histopatologicznie.

Nie udokumentowano réwniez skutecznosci innych
terapii immunosupresyjnych oraz stosowania immuno-
globulin. Prébowano zastosowac globuline antytymocy-
towa, immunoabsorpcje oraz oksandrolon — syntetyczny
androgen. W praktyce zaleca sie leczenie immunosu-
presyjne zblizone do terapii chorych na inne omdwione
postacie miopatii przez 6 miesiecy i uwazng obserwacje
jego skutecznosci.

Leczenie niefarmakologiczne
i wspomagajace

Leczenie farmakologiczne jest obecnie podstawowa
metoda zapewniajaca najwieksza mozliwg do uzyska-
nia skutecznosé¢. taczenie farmakoterapii z dobranymi
indywidualnie éwiczeniami jest uwazane za bezpieczne
i przynoszace korzysci wspomozenie leczenia. Zakres
¢wiczen musi by¢ uwaznie dostosowany do chorego i ak-
tywnosci choroby, aby nie przecigzy¢ ostabionych miesni.

Nalezy pamieta¢ o psychoterapii. Istotne jest zwro-
cenie uwagi na mozliwos¢ wystgpienia zmian i zaburzen
psychicznych wywotanych duzymi dawkami glikokorty-
kosteroidéw. Wskazana jest odpowiednio dobrana edu-
kacja chorego i jego rodziny.

Ocena aktywnosci choroby
i monitorowanie leczenia

Po ustaleniu rozpoznania, co czesto nie jest tatwe, lub
wysunieciu uzasadnionego podejrzenia choroby z grupy

idiopatycznej miopatii zapalnej istotna jest ocena aktyw-
nosci choroby. W praktyce klinicznej wazne jest zwrdce-
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nie uwagi na nastepujace cechy pozwalajace scharakte-
ryzowacé nasilenie choroby: site miesniowa, ogdlna ocene
aktywnosci choroby dokonana przez lekarza lub chorego,
sprawnos¢ fizyczna chorego, aktywnosé enzymow mies-
niowych w osoczu, wystepowanie i zaawansowanie
zmian pozamiesniowych, tj. skérnych i innych.

« Site miesSniowg mozna okreslic dynamometrycznie,
ale w codziennej praktyce lekarskiej wystarcza ba-
danie fizykalne (dobrze jest, jesli kolejnych ocen sity
miesniowej dokonuje ten sam lekarz) oraz obserwacja
chorego: jak siada na t6zku, wstaje z krzesta, wchodzi
po schodach (jezeli potrafi). Prosta metodg oceny sity
miesni bez zastosowania aparatury jest 6-stopniowa
skala Lovetta — od braku skurczu miesnia/grupy mies-
ni (0) po maksymalng jego sprawnosc (6).

» Obszar zajetych miesni mozna oceni¢ na podstawie
badan obrazowych, szczegblnie przydatna jest TRM
(T2).

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

 Badania laboratoryjne pomocne w ocenie aktywnosci
choroby to przede wszystkim oznaczenia aktywnosci
enzymoéw. Do tzw. enzyméw miesniowych zalicza sie
kinaze kreatynowa, aldolaze, dehydrogenaze mlecza-
nowa i aminotransferaze asparaginianowa lub alani-
nowa. Wskazane jest oznaczenie co najmniej dwdch
enzymow i oczywiscie doktadna analiza innych moz-
liwych czynnikéw wptywajacych na aktywnos¢ tych
enzymoéw. Enzymy nie s3 swoiste dla miesni szkiele-
towych, a szczegélnie nalezy pamietaé o mozliwym
toksycznym wptywie lekéw na watrobe, a tym samym
wptywie lekéw hepatotoksycznych na aktywnosé ami-
notransferaz lub innych enzymaow.

» W ocenie aktywnosci choroby istotne dla leczenia jest
odréznienie zmian i objawdw wskazujacych na aktyw-
nos¢ choroby od zmian bedacych wynikiem uszkodze-
nia organizmu chorego przez proces zapalny. Szcze-
gélnie wazne jest zwrdcenie uwagi na mozliwosé
wystepowania choroby nowotworowej jako przyczyny
zapalenia skérno-miesniowego.
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