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Problemy diagnostyczne w przypadku
wtretowego zapalenia miesni
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STRESZCZENIE

Wiretowe zapalenie migsni (IBM, inclusion body myositis) nalezy
do grupy miopatii zapalnych pochodzenia autoimmunologiczne-
go 0 nieznanej przyczynie. Pierwsze przypadki choroby opisano
w 1967 roku. Wtretowe zapalenie migsni wystepuje czesciej
umezcezyzn i ujawnia sie gtownie po 50. roku zycia. Przebieg cho-
roby jest przewlekly i prowadzi do znacznego upo$ledzenia ru-
chowego. Gtdwnymi objawami sg ostabienie i zanik migsni (prze-
waznie asymetryczny). W cigzkich przypadkach moze wystapic¢
niewydolnos¢ oddechowa. Wigkszo$¢ przypadkow IBM jest spo-
radyczna, ale opisywano rowniez postacie o podfozu genetycz-
nym. W badaniach laboratoryjnych oraz elektrofizjologicznych nie
ma charakterystycznych zmian. Podstawg rozpoznania jest ba-
danie histopatologiczne (szczegolnie pod mikroskopem elektro-
nowym), ktre ujawnia w komorce migSniowej charakterystycz-
ne wakuole z ziarnisto$ciami oraz kwasochtonne wirety. Leczenie
choroby jest objawowe.

Autorzy przedstawiajg pacjenta, u ktdrego poczatkowymi obja-
wami byto ostabienie sity miesniowej konczyn dolnych i gornych
Z postepujgcym zanikiem migsni czworogtowych ud, do ktorego
po 6 miesigcach dotaczyty drzenia migSniowe, gtownie w mig-
$niach proksymalnych. Poczatkowo podejrzewano proces pier-
wotnie migsniowy, nastgpnie chorobg neuronu ruchowego. Ba-
dania elektromiograficzne, laboratoryjne i rezonans magnetyczny
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nie wykazaty charakterystycznych zmian. Dopiero badanie histo-
patologiczne migsnia pod mikroskopem elekironowym pozwolito
ustali¢ prawidfowe rozpoznanie. Autorzy ukazuja, ze diagnostyka
IBM jest zmudna i diugotrwata. Badanie histopatologiczne pozwala
postawic diagnoze, natomiast pozostafe badania odgrywajg istotng
role w diagnostyce roznicowej.

Polski Przeglad Neurologiczny 2008; 4 (1): 32-35
Stowa kluczowe: wtretowe zapalenie mig$ni, badanie
histopatologiczne, wakuole z ziarnisto$ciami

Wprowadzenie

Wiretowe zapalenie mieéni (IBM, inclusion body
myositis) nalezy do grupy miopatii zapalnych pocho-
dzenia autoimmunologicznego z cechami zwyrodnie-
niowo-zapalnymi, o nieznanej przyczynie [1]. Pierw-
sze przypadki przewlektego zapalenia wielomie$nio-
wego z charakterystycznymi wodniczkami i wtreta-
mi w cytoplazmie oraz jadrach wtékien miesniowych
opisat Chou w 1967 roku [2], natomiast nazwe IBM
wprowadzili w 1971 roku Yunis i Samara [3].

Wiretowe zapalenie mie$ni wystepuje czesciej
u mezczyzn niz u kobiet (stosunek 2:1) i ujawnia
sie gtéwnie po 50. roku zycia [4, 5]. Przebieg cho-
roby jest podstepny i przewlekly, schorzenie pro-
wadzi do znacznego upo$ledzenia ruchowego.
Oslabienie i zanik mie$ni sa czesto asymetryczne
i dotycza zaréwno miesni proksymalnych, jak i dy-
stalnych. Zazwyczaj zajete sa prostowniki podudzia
oraz prostowniki i zginacze palcéw i stép [5],
zwlaszcza mieénie prostujgce stope [6]. Odruchy

32

www.ppn.viamedica.pl



Marcin Rogoziewicz, Maigorzata Wiszniewska, Problemy diagnostyczne w przypadku wtrgtowego zapalenia migs$ni

Sciegniste sa oslabione. W szczegélnie cigzkich
przypadkach obserwuje sie dysfagie [7], zajecie
miesni karku i niewydolnosé oddechowa [8]. Wigk-
szoé¢ zachorowan jest sporadyczna, ale opisywa-
no réwniez postacie o podlozu genetycznym, dzie-
dziczone autosomalnie recesywnie (gen za nie od-
powiedzialny znajduje sie na chromosomie 9).

W badaniach laboratoryjnych stezenie fosfokre-
atyny (CPK, creatine phosphokinase) i odczyn
Biernackiego (OB) przewaznie sa w normie lub
nieznacznie podwyzszone. Niekiedy obecna jest
hiperglikemia, rzadko stwierdza sa przeciwciata
przeciwjadrowe.

W zapisie elektromiograficznym (EMG, electro-
myography) mozna znalez¢ zaré6wno cechy uszko-
dzenia neurogennego, jak i miogennego [1, 9]. Prze-
wlekly charakter schorzenia powoduje wystepowa-
nie rzekomoneurogennych potencjaléw jednostek
ruchowych i zubozenie zapiséw wysitkowych,
zwlaszcza w mieéniach dystalnych [10]. Jednocze-
$nie moga wystepowac potencjaty o niskiej ampli-
tudzie, skréconym czasie trwania, z cechami pa-
tologicznej interferencji w zapisie wysitkowym.
Zmiany EMG moga sie pojawi¢ z op6Znieniem
w stosunku do objawéw klinicznych. Nierzadko spo-
tyka sie zupelnie odmienny wynik badania EMG
tego samego miesnia w odstepie kilku tygodni.

Podstawa rozpoznania IBM jest badanie histo-
patologiczne miesnia — uwidocznia ono wakuole
z zasadochtonnymi ziarnistoS§ciami wokét nich
(rimmed vacuoles) oraz kwasochtonne wtrety
w cytoplazmie wiékien miesniowych [5, 11]. Do-
okota wakuoli powstaja agregaty patologicznych
bialek tworzacych zlogi amyloidu [11, 12]. Obser-
wuje sie wi6kna miesniowe wykazujace cechy za-
niku, przerostu, a takze wiékna prawidtowe, z na-
ciekami zapalnymi skladajacymi sie gléwnie z CD8-
-pozytywnych limfocytéow T [13]. W badaniu pod
mikroskopem elektronowym stwierdza sie we
wléknach miesniowych charakterystyczne wié-
kienkowate wtrety w cytoplazmie i jadrze komér-
kowym wokot wakuoli oraz rozlegte ubytki w ob-
rebie miofibryli, ktére wypelniaja mielinowe i tu-
bulofilamentowe struktury [1, 14, 15].

W ostatnich publikacjach dowodzi sie, ze wy-
mienione zmiany w badaniu histopatologicznym
zostaly réwniez znalezione u chorych dzieci z mio-
patia wrodzona [11]. Autorzy pragna podkreslic,
ze badanie histopatologiczne jest uzupetnieniem
starannie przeprowadzonego badania podmiotowe-
go i neurologicznego.

Leczenie IBM jest tylko objawowe [1, 5, 16].
Cecha charakterystyczna choroby jest brak popra-

wy po plazmaferezie i kortykosteroidach [17, 18].
Leczenie immunomodulacyjne daje pewne nadzieje
terapeutyczne, ale dotychczasowe préby tego ro-
dzaju terapii przyniosly mniejszy efekt niz sie spo-
dziewano [18, 19]. Podejmowane sg takze préby
z cyklofosfamidem i a-karnityna [18].

Autorzy przedstawiaja pacjenta, u ktérego roz-
poznano IBM na podstawie badania histopatolo-
gicznego, chociaz objawy kliniczne i zapis EMG
sugerowaly poczatkowo chorobe neuronu rucho-
wego.

Opis przypadku

Mezczyzna w wieku 63 lat, z wyksztalcenia po-
licjant (niepracujacy od wielu lat), zostal przyjety
na Oddzial Neurologii Szpitala Specjalistycznego
w Pile z powodu narastajacego od okoto 3 lat osta-
bienia sitly konczyn dolnych i gérnych (gtéwnie
w odcinku proksymalnym), z towarzyszacym za-
nikiem zwlaszcza miesni czworoglowych ud. Po-
czatkowo pacjent miat trudnoéci z wchodzeniem
po schodach, nastepnie zauwazyl utrate masy mies-
niowej ud. Po okolo 6 miesigcach zaczatl takze od-
czuwac oslabienie migéni koniczyn gérnych, przede
wszystkim ramion, oraz intensywne drgania mie-
$niowe, gléwnie w odcinkach ksobnych konczyn.
W wywiadzie stwierdzono nadci$nienie tetnicze,
chorobe wieficowa, przerost gruczotu krokowego
oraz wezszg zrenice oka lewego (od dziecifistwa).
Pacjent byl po raz pierwszy hospitalizowany na
oddziale neurologicznym w 2004 roku (10 miesie-
cy przed pobytem na oddziale neurologicznym
w Pile), ustalono wéwczas nastepujgce rozpoznanie:
,Obserwacja w kierunku miopatii. Zaniki mézgu
z zespolem organicznym neurastenicznym”. Wyko-
nano wéwczas wiele badan. Tomografia kompute-
rowa (CT, computed tomography) gtowy wykazala
zaniki platéw czolowych, zdjecia radiologiczne
kregostupa uwidocznily zmiany zwyrodnieniowe,
parametry plynu mézgowo-rdzeniowego byly pra-
widlowe, wynik badania EMG mieénia czworo-
glowego uda lewego byl na granicy normy, bez
wyraznych cech uszkodzenia neurogennego i pier-
wotnie mie$niowego, podstawowe badania labora-
toryjne, w tym stezenie CPK, byly w normie. Sto-
sowano leczenie objawowe.

Przy przyjeciu na oddzial neurologiczny Szpitala
Specjalistycznego w Pile w maju 2005 roku w bada-
niu przedmiotowym stwierdzono zaréwno zaniki
mieéni czworogtowych ud, oslabienie tych mieéni,
jak i mies$ni obreczy barkowej, nieco stabszy uscisk
obu rak, chéd kaczkowaty, upoéledzone stawanie
na palcach i pietach, dodatni objaw Gowersa, spo-
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radyczne drobne fascykulacje w okolicy obreczy
barkowej i miedzylopatkowej, odruchy gtebokie wy-
gérowane, symetryczne, bez objawéw patologicz-
nych, czucie glebokie i powierzchniowe niezabu-
rzone oraz anizokorie (L < P). Elektromiografia
miesni proksymalnych i dystalnych konczyn (ba-
danie wykonano w Pracowni EMG ZOZ w Pozna-
niu) wykazata po prawej stronie cechy uszkodzenia
obwodowego neuronu ruchowego — segmentéw le-
dZzwiowych rdzenia kregowego — na poziomie ko-
morki rogu przedniego i/lub korzeni nerwowych.
Rezonans magnetyczny (MRI, magnetic resonance
imaging) kregostupa L-S uwidocznil niewielka dys-
kopatie na poziomie L4-L5 i L5-S1. Wyniki podsta-
wowych badan laboratoryjnych, koagulologii, ste-
zenie hormonu tyreotropowego (TSH, thyreotropic
stimulating hormone) oraz stezenie witaminy B,
byly prawidlowe. WdrozZono steroidoterapie, lecze-
nie objawowe oraz rehabilitacje. Podczas hospitali-
zacji pacjent byl okresowo dysforyczny, z obnizo-
nym nastrojem. Po leczeniu nastapita niewielka
poprawa sity miesniowej. Wypisano go z rozpozna-
niem podejrzenia choroby obwodowego neuronu
ruchowego, dyskopatii ledzwiowo-krzyzowej, ze-
spotu depresyjnego w przebiegu choroby podsta-
wowej oraz zalecono dalsza diagnostyke. Pacjenta
skierowano do Kliniki Neurologicznej Centralnego
Szpitala Klinicznego w Warszawie, gdzie miat wy-
konane MRI kregostupa szyjnego, ktére ujawnito
wielopoziomowa dyskopatie oraz zmiany zwyrod-
nieniowe w stawach miedzykregowych. Kontrolne
badanie EMG mieéni proksymalnych i dystalnych
koniczyn gornych i dolnych wykazato zmiany o cha-
rakterze mieszanym: miopatyczne z elementami
neurogenno$ci. Badanie potencjaléw wywolanych
wykazato zaburzenia przewodzenia we wiéknach
czuciowych nerwéw obwodowych, wspétczulne od-
powiedzi skorne byly prawidlowe. W badaniu spi-
rometrycznym ujawniono tagodne zmiany obtura-
cyjne z niewielkim zmniejszeniem przeplywoéw
obwodowych. Podstawowe badania laboratoryjne,
w tym CPK, aldolaza, hormony tarczycy, koagulo-
logia nie wykazywaly istotnych odchylen.

Wobec niemoznosci ustalenia ostatecznego roz-
poznania pobrano wycinek z mie$nia czworoglo-
wego uda. Pod mikroskopem $wietlnym, w barwie-
niu hematoksyling—eozyna (HE) i TRICHROM
stwierdzono zar6wno wiékna zanikte, jak i przero-
ste nieregularnie przemieszane, wodniczki typu
rimmed vacuoles, naciek komérek jednojadrza-
stych. Widoczne byly agregaty patologicznych bia-
ek tworzacych zlogi amyloidu (bialko tau, a-sy-
nukleina). Uktad peczkowy byt zniesiony, tkanka

taczna i ttuszczowa wykazywaty duzy przerost. Pod
mikroskopem elektronowym w preparacie znale-
ziono liczne wodniczki oraz wtrety cytoplazma-
tyczne zlozone z tubulofilamentéw, charaktery-
styczne dla wiretowego zapalenia mieéni.

Pacjent zostal wypisany z Kliniki Neurologii
zrozpoznaniem wtretowego zapalenia mie$ni oraz
choroby zwyrodnieniowej kregostupa. Stan pacjen-
ta jest stabilny, mezczyzna jest w pelni samodziel-
ny i okresowo uczeszcza na rehabilitacje.

Omoéwienie

Postawienie ostatecznej diagnozy wtretowego
zapalenia mieéni jest zmudne i dlugotrwale, co jest
spowodowane duza zmienno$cia obrazu chorobo-
wego, brakiem charakterystycznych markeréw cho-
roby w badaniach laboratoryjnych oraz réznorod-
noscig zmian w badaniu elektrofizjologicznym [9].
W przewazajgcej wiekszosci opisanych przypad-
kéw rozpoznanie ustalono dopiero wéwczas, kie-
dy dokonano analizy histopatologicznej mieénia
(szczegoblnie w badaniu pod mikroskopem elektro-
nowym). Swiadczy to o tym, ze wykrycie wtreto-
wego zapalenia mie$ni w osrodku nieklinicznym,
ktéry nie dysponuje odpowiednim zapleczem dia-
gnostycznym, jest w zasadzie niemozliwe.

Poczatkowo u pacjenta podejrzewano miopatie,
poniewaz badanie elektrofizjologiczne nie wykazy-
walo jednoznacznych cech neurogennosci, a w ba-
daniu przedmiotowym stwierdzano ostabienie sity
miesniowej z zanikami mieéni konczyn. Wyniki
badan laboratoryjnych oraz plynu mézgowo-
-rdzeniowego nie odbiegaly od normy. Nastepnie
wysunieto podejrzenie choroby obwodowego neu-
ronu ruchowego na podstawie kolejnego badania
elektrofizjologicznego, ktére uwidocznito cechy od-
nerwienia (fibrylacje) i reinerwacji (duza polifazo-
wo$¢ oraz obecno$¢ potencjatow satelitarnych przy
ubogim, o podwyzszonej amplitudzie, zapisie wy-
sitkowym). Badania neuroobrazowe kregostupa (CT
i MRI) uwidocznily ponadto zmiany zwyrodnienio-
we kregostupa szyjnego (szczegélnie na odcinkach
C3-C4 i C5-C6) oraz niewielkg dyskopatie na od-
cinkach L4-L5 i L5-S1, jednakze konsultujacy neu-
rochirurg ocenit, Ze zmiany te nie sg odpowiedzial-
ne za tak nasilone zaniki i niedowltady miesniowe.
Objawy chorobowe stopniowo narastaly, pacjent
stawatl sie coraz bardziej dysforyczny i zniecierpli-
wiony. Niepokoito go, Ze mimo wielu badan sg pro-
blemy z rozpoznaniem, a podejmowane préby le-
czenia nie przynosily oczekiwanej poprawy. Z tego
powodu skierowano pacjenta do Kliniki Neurolo-
gicznej specjalizujacej sie¢ w chorobach nerwowo-
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-miesniowych. Powtérzone tam badania neuroobra-
zowe, laboratoryjne oraz elektrofizjologiczne po raz
kolejny nie przyblizyly rozpoznania. Wéwczas zde-
cydowano sie na wykonanie badania histopatolo-
gicznego miesnia. Ocena wycinka pod mikroskopem
elektronowym pozwolita rozpoznaé wtretowe zapa-
lenie mieéni [1, 11, 12, 14, 19].

0Od momentu pierwszej hospitalizacji do ustalenia
ostatecznego rozpoznania upltynety blisko 24 mie-
sigce. Podsumowujac, pragniemy podkreslié, ze
w zasadzie tylko badanie histopatologiczne, jako
uzupelnienie starannie przeprowadzonego badania
podmiotowego i neurologicznego, pozwala osta-
tecznie rozpoznac¢ wiretowe zapalenie mieéni, na-
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