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Streszczenie

Polimialgie reumatyczng (PMR) wyr6znia znaczne nasilenie ob-
jawéw i odpowiedzi zapalnej oraz spektakularna poprawa po
leczeniu glikokortykosteroidami (GKS). Nasilenie objawéw jest
zaskakujace u starszych oséb z ostabiong odpowiedzig immuno-
logiczna. Zastosowanie GKS w PMR, reumatoidalnym zapaleniu
stawéw wieku starczego czy zespole paranowotworowym moze
jednak przynies¢ rowniez dobry efekt. Istnieje niebezpieczefistwo,
ze rozpoznanie polimialgii reumatycznej moze by¢ naduzywane, bo
pokusa osiagniecia szybkiego sukcesu terapeutycznego jest duza.
Dodatkowo realia codziennej praktyki niebezpiecznie ogranicza-
ja mozliwosci doktadnej diagnostyki réznicowej. Nowe kryteria
klasyfikacyjne PMR zmieniaja podejscie do choroby tradycyjnie
rozpoznawanej na podstawie obrazu klinicznego. Czy rozpoznanie
PMR powinno by¢ ustalane na podstawie sztywnych kryteriéw bez
udziatu klinicznej intuicji?

Nowe kryteria klasyfikacyjne polimialgii
reumatycznej

W 2012 r. zaproponowano nowe kryteria klasyfikacyj-
ne PMR [1, 2]. Warunkiem oceny chorego z ich uzyciem
jest spetnienie trzech wstepnych kryteriow: wiek po-
wyzej 50. roku zycia, obustronny bél obreczy barkowej,
zwiekszone stezenie biatka C-reaktywnego (C-reactive
protein—CRP) i/lub przyspieszenie odczynu Biernackiego
(OB). Nowe kryteria sg oparte na systemie punktowym.
Mozna je stosowa¢ w dwoch wariantach: z wykorzysta-
niem lub bez zastosowania badania ultrasonograficz-
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Polymyalgia rheumatica (PMR) presents uniquely severe clinical
symptoms and inflammatory response followed by spectacular
improvement in quality of life after glucocorticosteroid (CS) treat-
ment. Severity of symptoms is surprising in older people with an
impaired immune response. There is a danger that the diagnosis
of PMR can be abused, because the temptation to achieve rapid
therapeutic success is high. In addition, the realities of daily prac-
tice dangerously restrict the possibility of accurate differential di-
agnosis. New PMR classification criteria change the approach to
the disease traditionally diagnosed based on the clinical picture.
Do they bring order into diagnosis of this disease? Is the diagnosis
of PMR possible on the basis of criteria without clinical intuition?

New classification criteria of polymyalgia
rheumatica

The year 2012 saw the formulation of new classifi-
cation criteria for PMR [1, 2]. Patients can be assessed
using these criteria, provided that three preliminary
conditions are met: age over 50 years, bilateral shoulder
girdle ache, elevated C-reactive protein (CRP) level and/
or elevated erythrocyte sedimentation rate (ESR). The
new criteria are based on a point system. They can be
applied in two variants: with or without ultrasonography
of the musculoskeletal system of the shoulder and pelvic
girdle.
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nego (USG) uktadu miesniowo-szkieletowego obreczy

barkowej i biodrowe;j.

Do rozpoznania PMR u chorego spetniajacego trzy
wstepne kryteria konieczne jest uzyskanie co najmniej
4 punktéw sposréd 6 kryteridw klinicznych z czutoscia
68% i swoistoscig 78% lub co najmniej 5 punktéw spo-
sréd 8 kryteriow klinicznych i ultrasonograficznych (od-
powiednio 66% i 81%). Te wartosci nieco rozczarowuja.
Dodatkowa wada kryteriéw jest fakt, ze formutowano
je u chorych z krajéw o duzej czestosci wystepowania
PMR. Diagnostyka réznicowa w Polsce powinna — jak sie
wydaje — uwzglednia¢ odpowiednio czestsze wystepo-
wanie innych choréb o podobnych objawach. Czutos¢
i swoistos¢ tych kryteriéw jest jednak mimo wszystko
wyzsza niz sformutowanych wczesniej kryteriow. Nalezy
sie liczy€ ze stosowaniem nowych kryteriow PMR w ce-
lach diagnostycznych, mimo Ze autorzy kryteriéw pod-
kreslaja, iz nie powstaty one w tym celu.

W dodatkowych kryteriach ultrasonograficznych
PMR mozna przyznaé po jednym punkcie za:

*co najmniej jednostronne zapalenie kaletki podna-
ramiennej i/lub zapalenie pochewki sciegna miesnia
dwugtowego, i/lub stawu ramiennego oraz co naj-
mniej jednostronne zapalenie stawu biodrowego i/lub
kaletki kretarzowej,

e obustronne zapalenie kaletki podnaramiennej, po-
chewkisciegnamiesniadwugtowego lubstawuramien-
nego.

Jezeli poréwna sie swoistos¢ i czutos¢ kryteriow
w wariantach z wykorzystaniem i bez zastosowania
USG, to okazuje sie, ze rdznica nie jest duza. Wyzej
wymienione zmiany stwierdzane w badaniu USG s3
mato swoiste dla PMR i mogg wystepowac w innych
chorobach zapalnych stawéw. Dlatego badanie USG
stawéw barkowych i biodrowych czesto nie pozwala
na odréznienie PMR od reumatoidalnego zapalenia sta-
wow (RZS). Badanie to moze mie¢ jednak zastosowa-
nie w pewnych przypadkach, np. réznicowania PMR ze
zmianami zwyrodnieniowymi i zmianami pourazowymi
stawéw. W tych chorobach czesto brakuje symetrycz-
nosci zmian, ktora jest wazng, ujetg w kryteriach cechg
PMR. Zaletg badania USG jest mozliwos¢ wykluczenia
PMR w watpliwych przypadkach. Czyli badanie USG
warto wykona¢ wtedy, gdy istniejg watpliwosci co do
rozpoznania, mimo ze chory ma 4 punkty z 6 mozliwych
do zebrania w kryteriach klinicznych, ktére wystarczg,
by zaklasyfikowa¢ dang osobe jako chorg na PMR. Jezeli
nie ma ujetych w kryteriach zmian w badaniu USG, to
4 punkty z 8 mozliwych nie umozliwig zaklasyfikowa-
nia chorego. Zgodnie z naszymi doswiadczeniami nie
rekomendujemy rutynowego stosowania badania USG
stawow obreczy barkowej i biodrowej w PMR, a jedynie
w przypadkach nietypowych.
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In order to diagnose PMR in a patient who meets
the three preliminary conditions, the patient must have
a score of at least 4 points for 6 clinical criteria with 68%
sensitivity and 78% specificity, or at least 5 points for
8 clinical and ultrasonographic criteria (66% and 81%,
respectively). The values given above are slightly disap-
pointing. An additional drawback of the criteria is the fact
that they were formulated in patients from countries with
a high incidence of PMR. It appears that the differential
diagnostics in Poland should take into consideration the
correspondingly higher incidence of diseases having simi-
lar symptoms. Nonetheless, the sensitivity and specificity
of the new criteria is still higher than those previously pro-
posed. It can be expected that the new PMR classification
criteria will be used for patient diagnosis, even though
the authors of the criteria emphasize that they have not
been developed for that purpose.
With respect to additional ultrasonographic criteria
for PMR, one point can be assigned for the presence of:
« at least unilateral subdeltoid bursitis and/or bicipital
tenosynovitis and/or glenohumeral joint inflamma-
tion, and at least unilateral hip joint inflammation
and/or trochanteric bursitis,

« bilateral subdeltoid bursitis, bicipital tenosynovitis or
glenohumeral joint inflammation.

However, if the specificity and sensitivity of the cri-
teria are compared for the variants with and without ul-
trasound examination, the difference is not significant.
The above-mentioned abnormalities identified by ultra-
sonography are hardly specific to PMR and can also oc-
cur in other inflammatory joint diseases. This is why an
ultrasound examination of shoulder and hip joints often
fails to differentiate between PMR and rheumatoid arthri-
tis (RA). In some cases, however, the examination can be
useful, e.g. for the differentiation between PMR, degen-
erative and posttraumatic joint lesions. The above disor-
ders often lack the symmetry of lesions which is an im-
portant feature of PMR included in the criteria. A definite
benefit of ultrasonography is the possibility of excluding
PMR in uncertain cases. Consequently, an ultrasound ex-
amination is useful if there are doubts over the diagno-
sis even though a patient has 4 out of 6 possible points
in clinical criteria, i.e. a sufficient number for diagnosing
PMR. If, however, the patient exhibits no abnormalities on
ultrasonography, 4 points out of the maximum score of
8 will not be sufficient for patient classification. Based on
our own experiences, we do not recommend ultrasound
examinations of joints of the shoulder and pelvic girdles
on a routine basis in PMR. Ultrasonography, in our view,
should only be restricted to atypical cases.

In practice, achieving the score of 4 points which is
necessary for PMR diagnosis requires the presence of
one of three combinations of symptoms (Fig. 1):
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W praktyce do zebrania 4 punktéw koniecznych do

rozpoznania PMR wystarczy jedna z trzech kombinacji

(ryc. 1):

* sztywnos¢ poranna > 45 minut (2 pkt) + brak czynnika
reumatoidalnego (RF) lub przeciwciat przeciw cyklicz-
nym cytrulinowanym peptydom (ACPA) (2 pkt),

* charakterystyczna lokalizacja bolu: oprécz barkéw
jeszcze obrecz biodrowa (1 pkt) i brak bélu innych sta-
wow (1 pkt) + brak RF lub ACPA (2 pkt),

« charakterystyczna lokalizacja bolu: oprécz barkéw
jeszcze obrecz biodrowa (1 pkt) i brak bélu innych sta-
wow (1 pkt) + sztywnosé poranna > 45 minut (2 pkt).

Uzywajac kryteriéw klasyfikacyjnych do rozpoznania
PMR, nalezy pamietac o ich zaletach i wadach.

Kryteria klasyfikacyjne sg wygodne dla klinicysty, po-
niewaz w uporzadkowany sposéb podsumowuja najwaz-
niejsze objawy choréb reumatycznych i PMR. Ich wada
jest nadal zbyt mata czutos¢ i swoistosé, by mozna byto je
bezkrytycznie stosowaé w celach diagnostycznych. Bywa-
ja jednak one naduzywane. Rozpoznanie PMR opiera sie
przede wszystkim na obserwacji klinicznej. O rozpoznaniu
na podstawie kryteriéw nie decyduje obecnos¢ danego
objawu w kategoriach obecny lub brak, ale lekarska oce-
naznaczenia objawu u danego pacjenta. W nowych kryte-
riach PMR w poréwnaniu z wczesniej stosowanymi [3, 4]
ograniczono role obserwacji klinicznej na rzecz badan do-
datkowych. Wiekszos¢ z tych badan (przyspieszony OB,
nieobecnos¢ RF wysieki widoczne w badaniu USG) ma
jednak ograniczong swoistos¢.

Kryteria klasyfikacyjne nie powstaja w celach dia-
gnostycznych. Maja za zadanie zdefiniowanie pewnego

» morning stiffness > 45 minutes (2 points) + absence
of rheumatoid factor (RF) or anticitrullinated protein
antibodies (ACPA) (2 points),

* characteristic pain location: shoulders but also the
pelvic girdle (1 point) and absence of pain in other
joints (1 point) + absence of RF or ACPA (2 points),

* characteristic pain location: shoulders but also the pel-
vic girdle (1 point) and absence of pain in other joints
(1 point) + morning stiffness > 45 minutes (2 points),

When the classification criteria are used for PMR di-
agnosis, their benefits and drawbacks must be duly con-
sidered.

The classification criteria are convenient for clini-
cians because they provide an organized summary of
the main symptoms of rheumatic diseases and PMR.
However, they are still not sufficiently sensitive and spe-
cific to be uncritically applied for diagnostic purposes.
Still, they are sometimes overused. The diagnosis of
PMR is based predominantly on clinical observation.
The criteria-based diagnosis is not determined by any
given symptom in the categories of present/absent, but
by a medical assessment of the importance of a par-
ticular symptom in a particular patient. As opposed to
the previous set of criteria [3, 4], new PMR criteria limit
the role of clinical observations in favour of additional
examinations. Most of them (elevated ESR, absence of
RF, exudates visible on ultrasonography), however, have
only limited specificity.

Classification criteria are not developed for diagnos-
tic purposes. Their goal is to define a specific, most typical
manifestation of the disease. Generally, they are not helpful

b6l obreczy biodrowej + brak bélu innych stawéw
hip pain + absence of other joint pain

brak RF lub ACPA; sztywnos¢ poranna > 45 minut
absence of RF or ACPA; morning stiffness > 45 minutes

Ryc. 1. Kryteria klasyfikacyjne bez zastosowania badania USG u chorych spetniajacych trzy kryteria
wstepne: do zaklasyfikowania pacjenta jako chorego na polimialgie reumatyczng konieczne jest zebranie
4z 6 punktéw. Opracowat Marcin Milchert wg 3. pozycji pismiennictwa. RF — czynnik reumatoidalny, ACPA
— przeciwciata przeciw cyklicznym cytrulinowanym peptydom.

Fig. 1. Classification criteria for polymyalgia rheumatic without ultrasound application in patients fulfilling
3 preliminary criteria: 4 of 6 points are required to classify patient as having polymyalgia rheumatica. Prepared
by Marcin Milchert according to reference no 3. RF — rheumatoid factor, ACPA — anti-cyclic citrullinated peptide

antibodies.
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okreslonego, najbardziej typowego obrazu choroby. Zwy-
kle nie s3 pomocne w nietypowych przypadkach chorob,
np. chorych na PMR mtodszych niz typowo, z izolowanym
zajeciem stawow obwodowych, bez stwierdzonego przy-
spieszenia OB. Brak mozliwosci zakwalifikowania czesci
pacjentéw jako chorych na PMR wydaje sie wada tych
kryteriow. Czesto jednak nie mozna, a nawet nie nalezy
rozpoznawac PMR zbyt pochopnie.

Nie jest btedem obserwacja chorego w kierunku
PMR, a nawet zmiana rozpoznania na inne. W donie-
sieniach naukowych wykazano, ze u niektérych chorych
na PMR dochodzi do zmiany rozpoznania na RZS wieku
starczego [5]. Niewatpliwie tacy chorzy mogli spetniac
poczatkowo jedynie kryteria klasyfikacyjne PMR, a do-
piero potem kryteria RZS. Brak mozliwosci zastosowania
kryteriow klasyfikacyjnych w atypowych przypadkach
PMR uniemozliwi jej szybkie rozpoznanie. W przypadku
objawéw stawowych w przebiegu zespotéw paranowo-
tworowych moze to byc¢ ich zaleta. Brak diagnozy powo-
duje koniecznosé dalszej obserwacji chorego i wymusza
czujnos¢ diagnostyczna. W wiekszosci przypadkéw do
zmiany rozpoznania z PMR na chorobe nowotworowa
dochodzi w ciggu pierwszych 6 miesiecy trwania choro-
by [6]. Nalezy stara¢ sie zminimalizowac¢ ten czas przez
obserwacje nietypowych przypadkéw PMR. Diagnostyka
réznicowa powinna by¢ wtedy szersza. Chorzy na PMR
bezwzglednie wymagaja regularnych wizyt kontrolnych
oraz ciagtosci obserwacji przez jednego specjaliste. Nie-
dostateczna dostepnos¢ do specjalisty w polskich wa-
runkach jest powaznym ograniczeniem.

Nowe kryteria PMR z 2012 r. nie uwzgledniajg w roz-
poznawaniu choroby dobrej odpowiedzi na leczenie GKS.
Byto to przedmiotem krytyki wkrétce po ich opublikowa-
niu [7]. Wedtug autoréw kryteriéow odpowiedz na leczenie
to cecha zbyt mato charakterystyczna i trudna do zdefi-
niowania. Choroby zapalne wieku starczego, np. RZS, do-
brze reaguja na stosowanie GKS. Spektakularne dziatanie
GKS moze stwarzac¢ pokuse ich nadmiernego stosowania
i rozpoznawania PMR na podstawie wnioskéw z uzyska-
nia dobrej odpowiedzi na leczenie. Dodatkowo, ustalenie
rozpoznania ex {uvantibus moze by¢ zbyt chetnie stoso-
wane, poniewaz nie wymaga kosztownych badan. Zaleta
nowych kryteriow klasyfikacyjnych, ktére nie uwzglednia-
ja odpowiedzi na leczenie, moze by¢ powstrzymanie zbyt
czestego rozpoznawania PMR. Chociaz badacze nie potra-
fig go definiowag, to liczymy, ze kryterium to nie zniknie
z praktyki klinicznej tych, ktérzy rozumieja, jak unikalna
jest odpowiedZ PMR na leczenie GKS.

Jak wyttumaczy¢, dlaczego objawy podobne do PMR
czesto maskuja objawy innych choréb? W patogenezie
PMR gtéwng role odgrywa aktywacja wrodzonej odpo-
wiedzi immunologicznej przebiegajacej jako wczesna,
niespecyficzna reakcja zapalna. Znaczne nasilenie ob-
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in atypical cases, e.g. in PMR patients who are younger than
usually expected, with isolated involvement of peripheral
joints, without identified ESR elevation. The lack of possibil-
ity of classifying some patients as PMR sufferers seems to
a drawback of these criteria. Often, however, close attention
should be paid so that PMR is not diagnosed too hastily.

It is not a mistake to monitor patients for PMR and
even change the initial diagnosis to another disorder.
Scientific reports have indicated that in some PMR pa-
tients the diagnosis is changed to elderly onset rheuma-
toid arthritis [5]. Undoubtedly, such patients initially sat-
isfy only the classification criteria for PMR, and only later
fulfil the criteria for RA. The inability to apply classifica-
tion criteria in atypical PMR cases prevents quick PMR
diagnosis. This can be an advantage in patients with
joint symptoms secondary to paraneoplastic syndromes
because the lack of diagnosis necessitates further fol-
low-up of the patient, and requires diagnostic vigilance.
In the majority of cases, a change of diagnosis from PMR
to cancer occurs during the first six months of the dis-
ease [6]. Attempts should be made to minimize the pe-
riod through the observation of atypical cases of PMR.
The differential diagnostics should then be broader.
PMR patients absolutely require regular medical check-
ups and ongoing monitoring by the same specialist. In-
sufficient availability of medical specialists in Poland is
a factor seriously limiting the above recommendation.

New PMR criteria, formulated in 2012, fail to take into
consideration good response to GCS therapy in disease
diagnostics. This aspect was criticized directly after the
publication of the criteria [7]. The authors of the criteria,
however, argued that response to treatment was an in-
sufficiently characteristic feature, and it was difficult to
define. Age-related inflammatory conditions, e.g. RA, re-
spond well to GCS treatment. In view of the spectacular
efficacy of GCS, it may be tempting to overuse them and
diagnose PMR on the basis of conclusions drawn from
achieving good patient response to therapy. In addition,
diagnosis ex iuvantibus may be made too eagerly be-
cause it does not require expensive tests. The new classi-
fication criteria, which do not take into account response
to treatment, can be beneficial in preventing excessive
PMR diagnosis. Although researchers find them difficult
to define, we hope that the criterion will not disappear
from the clinical practice of all those who recognize the
uniqueness of PMR response to GCS therapy.

Why do symptoms similar to PMR often mask the
symptoms of other diseases? The main role in the
pathogenesis of PMR is attributed to the activation of
innate immune response manifested as early non-spe-
cific inflammatory response. Since symptoms associat-
ed with innate immune response may be quite severe,
more specific disease symptoms can be masked or unre-
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jawoéw zwigzanych z odpowiedzig wrodzong moze po-

wodowad, ze bardziej swoiste objawy choréb moga by¢
maskowane lub niezgtaszane przez chorego. Oto trzy
najistotniejsze przyktady:

1. Objawy niedokrwienne w przebiegu olbrzymioko-
morkowego zapalenia tetnic (GCA) zwigzane z zapa-
leniem tetnic moga nie by¢ zgtaszane przez chorego
wowczas, gdy sg wyrazone stabiej niz objawy ogbdlne,
typowe dla PMR.

. Wczesne RZS wieku starczego moze przebiegac ze
znacznie nasilonymi objawami ogblnymi, a zapalenie
drobnych stawéw stanowi wtedy mniej uciazliwy pro-
blem dla chorego, ktéry nie moze wstac z tézka.

3. Nowotwory moga dawac uogdlnione objawy parano-
wotworowe na dtugo przed pojawieniem sie objawdw
zwigzanych ze wzrostem guza.

Zastosowanie GKS w kazdym z tych przyktadéw przy-
niesie dobry efekt kliniczny. Po ustapieniu objawdw zwia-
zanych z uogélniong reakcja zapalna chorzy moga zaczac
zgtasza¢ bardziej specyficzne objawy, ktére umozliwia
witasciwa diagnoze, takg jak GCA z objawami PMR, RZS
wieku starczego czy zespét paranowotworowy [8].

N
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ported by patients. The three most important cases are

discussed below:

1. Ischaemic symptoms associated with arterial inflam-
mation, secondary to giant-cell arteritis (GCA), can
be unreported by patients if they are expressed more
weakly than general symptoms typical of PMR.

2. An early stage of elderly onset RA can involve quite
severe general symptoms, which is why an inflamma-
tion of small joints appears to be a less serious prob-
lem to a bed-ridden patient.

3. Cancers may trigger generalized paraneoplastic symp-
toms long before the emergence of symptoms caused
by tumour growth.

In each of the cases listed above, GCS treatment yields

a good clinical outcome. Following the subsidence of

symptoms caused by generalized inflammatory re-

sponse patients may start reporting more specific symp-
toms allowing a correct diagnosis — such as GCA with
symptoms of PMR, elderly onset RA or the paraneoplas-

tic syndrome [8].

Authors declare no conflict of interests.

Reumatologia 2014; 52/2



