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STRESZCZENIE

Do miopatii zapalnych, stanowigcych grupe chordb o podfozu auto-
immunologicznym, nalezg: zapalenie skorno-migsniowe, zapalenie
wielomig$niowe oraz wirgtowe zapalenie migsni. Mogg one wyste-
powac jako postacie izolowane lub wspotistnie¢ z uktadowymi cho-
robami tkanki tgcznej, z innymi procesami immunologicznymi lub
z procesem nowotworowym. W patogenezie tych chorob uczestnicza
mechanizmy komorkowe albo humoralne, wérdd ktérych ostatnio
podkresla sig role antygenu MHC-1 (major histocompatibility com-
plex-1). Podstawowe kryteria diagnostyczne obejmujg: symetryczne
ostabienie migsni z przewagg w grupach ksobnych, charakterystycz-
ne zmiany w badaniu elektromiograficznym (uszkodzenie miogenne
z obecnoscig potencjatow denerwacyjnych), podwyzszone stezenie
enzymoOw mig$niowych oraz obecno$¢ zmian zapalnych w biopsiji
mig$nia. Stosowane leczenie to przede wszystkim kortykosteroidote-
rapia, niekiedy w terapii skojarzonej z innymi lekami immunosupre-
syjnymi. Powoduije to wyleczenie lub poprawe stanu chorego z zapa-
leniem skdrno-migsniowym i wielomig$niowym, natomiast jest nie-
efektywne we wirgtowym zapaleniu migsni.

Stowa kluczowe: miopatie zapalne, zapalenie skérno-mig$niowe,
zapalenie wielomig$niowe, wirgtowe zapalenie mig$ni, leczenie

Wstep

Miopatie zapalne stanowia heterogenng grupe
nabytych choréb o podlozu autoimmunologicz-
nym, na og6l o nieustalonej etiologii. Czesto$¢ mio-
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patii zapalnych ocenia sie na 2,18-7,7 na milion
0s6b [1]. Pod wzgledem klinicznym charakteryzu-
je je ostabienie miesni, a pod wzgledem patologicz-
nym — obecno$¢ naciekéw zapalnych i martwicy
wlékien mie$niowych. Rozrdznia sie trzy zasadni-
cze podgrupy miopatii zapalnych: zapalenie skér-
no-mie$niowe (dm, dermatomyositis), zapalenie
wielomiesniowe (pm, polymyositis) i wtretowe za-
palenie mieéni (IBM, inclusion body myositis).

Poza miopatiami idiopatycznymi proces zapal-
ny w mie$niu moze by¢ wywolany (rzadko) przez
infekcje bakteryjne, wirusowe, grzybicze czy pa-
sozytnicze, a takze by¢ elementem obrazu choréb
uktadowych, takich jak amyloidoza albo sarkoido-
za. Moze tez towarzyszy¢ procesowi nowotworo-
wemu.

Ziarniniakowe zapalenie mie$ni w przebiegu
sarkoidozy charakteryzuje sie symetrycznym osta-
bieniem i zanikiem mie$ni konczyn, tutowia i kar-
ku. Jest to uogélniony proces chorobowy z obec-
noscig naciekéw w réznych tkankach. W mieéniu
stwierdza sie nacieki guzkowe lub rozlane, sktada-
jace sie z limfocytéw, komérek nablonkowatych
i komorek olbrzymich Langhansa.

Inne, rzadziej spotykane, procesy zapalne do-
tyczace mieéni, to na przyktad makrofagowe zapa-
lenie miesni i powiezi zwiagzane ze szczepionkami
zawierajgcymi aluminium (np. hepatitis, tezec) oraz
zespol eozynofilia-mialgia, w ktérym stwierdza sie
nacieki zapalne sktadajace sie z limfocytéw i ko-
morek kwasochtonnych wokot naczyn, zakoniczen
nerwowych i w perimysium. Nalezy wspomnie¢
o zespole graft versus host disease — reakgji typu
komoérkowego wystepujacej 7-24 miesiecy po przesz-
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czepie szpiku. Charakteryzuje sie on ostabieniem
miesni ksobnych, bélem miesni, niekiedy obecnos-
ciag objawéw skérnych, uszkodzenia watroby, ob-
jawéw miastenicznych czy neuropatii. Stezenie
kreatynofosfokinazy (CK, creatine kinase) jest
znacznie podwyzszone. Wsréd ogniskowych mio-
patii zapalnych wystepuje zapalenie mieéni oczo-
dotu czy gatkoruchowych — to ostatnie najczesciej
dotyczy miesnia prostego przysrodkowego, rzadziej
prostego gérnego czy prostego bocznego.
Podstawowe kryteria diagnostyczne, opracowa-
ne przez Bohana i Petera w 1975 roku [2], obej-
mujq:
* symetryczne oslabienie mieéni z przewaga
w grupach ksobnych;
* charakterystyczne zmiany w badaniu elektro-
miograficznym (EMG):
— obecnosé krétkich, polifazowych potencjatéw
o niskiej amplitudzie;
— obecnos¢ fibrylacji i czasem dodatnich fal
wolnych;
— niekiedy wyladowania rzekomomiotoniczne;
* podwyzszone stezenie enzyméw mieéniowych
(CK, aldolazy, transaminaz);
* obecno$¢ zmian zapalnych w biopsji miesnia:
— martwica widkien;
— zmiany zwyrodnieniowe i objawy regenera-
cji wiékien, rézna srednica widkien;
— obecno$¢ naciekéw komoérek jednojadrza-
stych okotonaczyniowo lub §r6dmigzszowo.
Kryteria Bohana i Petera uwaza sie jednak za
niewystarczajace, dlatego wciaz sa poszukiwane
w miare swoiste wskazniki immunologiczne. Do
tak zwanych swoistych przeciwcial dla miopatii
zapalnych naleza przeciwciata przeciwko rybo-
nukleoproteinom (aminoacylo-tRNA syntetazom)
— najczesciej Jo1 (przeciwko syntetazie histydy-
lo-tRNA), stwierdzane w okolo 20% przypadkéw
zapalenia wielomie$niowego. Nie sa one jednak
ani patognomoniczne, ani swoiste tkankowo. We
wldéknach przylegajacych do komérek T wyste-
puje antygen MHC (major histocompatibility com-
plex) klasy 1, ktéry nie wystepuje w prawidtowych
wldknach. Dzieki temu wprowadzono ostatnio
nowe kryterium diagnostyczne w postaci wskaz-
nika immunologicznego — kompleks MHC/CD8.
Pozwala on odr6znié¢ swoiste antygenowo komoér-
ki immunologiczne w zapaleniu miesni od nie-
charakterystycznego, wtérnego odczynu zapalne-
go, stwierdzanego w innych chorobach mieéni,
na przyklad dystrofii Duchenne’a, Beckera, dys-
trofii twarzowo-topatkowo-ramieniowej czy dys-
ferlinopatiach. Duza swoisto$¢ ekspresji komplek-

su w zapaleniu wielomie$niowym (> 95%) po-
woduje, ze uznano go za kluczowe kryterium dia-
gnostyczne [3-5].

Zapalenie skérno-miesniowe

Zapalenie skérno-mie$niowe to miopatia
o podlozu autoimmunologicznym, u ktérej pod-
staw lezg mechanizmy humoralne, a zwlaszcza
aktywacja dopelniacza, powodujgce zmiany
o charakterze vasculitis. Aktywacja dopelniacza
prowadzi do tworzenia sie i odktadania komplek-
su atakujgcego btone mikronaczyn, co z kolei
prowadzi do lizy komdrek srédbtonka, martwicy
naczyn wlosowatych, niedokrwienia, mikrozawa-
t6w, zapalenia i w konicu do zaniku wiékien mies-
niowych na obwodzie peczka. Najwczeéniejsze
zmiany immunopatologiczne, poprzedzajace za-
palenie czy zmiany strukturalne, to aktywacja
dopelniacza i odktadanie sie¢ kompleksu ataku-
jacego btone mikronaczyn — C3b, C4b i C5b-9
(kompleks atakujacy blone [MAC, membrane
attack complex]). Nie wiadomo, co jest czynni-
kiem aktywujacym dopelniacz. Nacieki zapal-
ne obecne w perimysium i okotonaczyniowo
zawieraja limfocyty B, CD4+ oraz komoérki plaz-
mocytoidalno-dendrytyczne. Te ostatnie mogg
byé¢ gtéwnym zrédlem sekrecji interferonu a.
Aktywacja dopelniacza zaburza regulacje cyto-
kin, chemokin i molekut adhezyjnych, co z ko-
lei utatwia transmigracje komérek T i B. Wyka-
zano depresje cytokin, takich jak interleukina a
i B, interferon y, limfotoksyna i czynnik martwi-
cy nowotworu o (TNF-a, tumor necrosis factor
a) w komorkach jednojadrzastych wiékien mies-
niowych we wszystkich miopatiach zapalnych.
Moze to mie¢ implikacje terapeutyczne [6].

W okolo 20% przypadkéw zapalenia skérno-
miesniowego stwierdza sie obecno$¢ przeciwciat
przeciwjadrowych Mi2, jednak sa one wskaznikiem
tego zapalenia tylko w cze$ci przypadkéw. U oko-
fo 40% pacjentéw stwierdza sie nieswoiste prze-
ciwciata przeciwjadrowe.

W zapaleniu skérno-miesniowym obserwuje
sie dwa szczyty zachorowan: 5.—14. rok zycia (pos-
ta¢ dziecieca) i okolo 40. roku zycia. W postaci
dzieciecej czesciej niz u dorostych nastepuje za-
nik mieéni i przykurcze, rozwéj wapnicy, rzadziej
obecne sa przeciwciala. W postaci dorostych,
zwlaszcza po 50. roku zycia, w znacznej czesci
przypadkéw (ok. polowie) stwierdza sie wspélist-
nienie nowotworéw. Sg to najczesciej nowotwory
jajnika, trzustki, ptuc, zotadka, jelita grubego oraz
ziarnica.
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Rycina 1. Zapalenie skérno-migéniowe — zmiany skérne nad drob-
nymi stawami dioni (objaw Gottrona); materiat Kliniki Neurologii
AM w Warszawie

Podstawowe objawy kliniczne to:

* zmiany skérne (rumien heliotropowy lub rumien
o charakterystycznym umiejscowieniu wokét
nosa, nad drobnymi stawami dtoni i wokét paz-
nokci — objaw Gottrona, na powierzchniach wy-
prostnych stawéw; ryc. 1);

* objawy mie$niowe — zaczynajgce sie podostro
postepujace, symetryczne oslabienie mie$ni
ksobnych koniczyn gérnych i dolnych; chorzy
maja trudnosci z wstawaniem z krzesta, chodze-
niem po schodach; ostabienie obejmuje czesto
miesénie zginacze karku, a mie$nie odsiebne
moga by¢ dotkniete u 1/3 chorych; béle miesni
i uczucie sztywnos$ci moze wystepowac u po-
nad 70% chorych, zwlaszcza dorostych; dysfa-
gie stwierdza sie zwlaszcza u pacjentéw w star-
szym wieku; w przebiegu choroby moze dojsé
do zaniku mieéni; odruchy fizjologiczne sgq zwyk-
le zachowane, czasem jednak w ciezkich przy-
padkach moga by¢ nieobecne; charakterystycz-
ne jest wczesne wystepowanie przykurczéw
w stawach lokciowych, biodrowych, skokowych
czy kolanowych;

* objawy pozamie$niowe — bole i obrzeki stawow,
owrzodzenia i perforacje w obrebie przewodu
pokarmowego, czasem zajecie serca (tachykar-
dia, zaburzenia rytmu, zapalenie mie$nia serco-
wego), bardzo rzadko zmiany $r6dmigzszowe
w plucach;

* wapnica — odkladanie sie ztogéw w tkance
podskérnej, powieziach i §ciegnach w 30-70%
przypadkéw dzieciecych, u dorostych bardzo
rzadko.

Podstawa rozpoznania jest charakterystyczny
obraz kliniczny, co w przypadku polaczenia typo-

Rycina 2. Zapalenie skérno-migéniowe — obraz morfologiczny wy-
cinka migsniowego: zanik widkien na obwodzie pgczka, naciek za-
palny w tkance facznej migdzypeczkowej, okotonaczyniowo; mate-
riat Kliniki Neurologii AM w Warszawie

wych zmian skérnych i miopatii nie nastrecza trud-
nosci. Odchylenia w badaniach dodatkowych nie
sg swoiste. Stwierdza sie podwyzszong aktywnos§é
CK i innych enzymoéw mie$niowych, jednak czes-
to, zwlaszcza w postaci dzieciecej, ich stezenie
pozostaje prawidlowe. W biopsji mie$nia charak-
terystyczne sg zanik wiékien na obwodzie peczka,
martwica, wiéknienie i regeneracja oraz obecnosé
nacieké6w wokot naczyn (ryc. 2), sktadajacych sie
gtownie z limfocytow B z niewielka domieszka lim-
focytéw CD4. Jednak w okoto 25% biopsji moga
one nie wystgpowac.

Zapalenie wielomigsniowe

Zapalenie wielomieéniowe jest schorzeniem
autoimmunologicznym zwigzanym z odpornoscia
typu komoérkowego, w ktérym nieznany jest anty-
gen ani doktadny mechanizm immunologiczny.
Dziatanie cytotoksyczne, powodujace uszkodzenie
wiékien mieéniowych, jest wywolywane przez ko-
morki T CD8, ktore otaczajg i atakujg wiékna mies-
niowe, gdzie wystepuje antygen gtéwnego kom-
pleksu zgodnosci tkankowej klasy 1 (MHC-1, ma-
jor histocompatibility complex). W warunkach pra-
widlowych antygen ten we wléknach mie$niowych
nie wystepuje. Gléwnym czynnikiem wywoluja-
cym ekspresje MHC-1 moga by¢ cytokiny. Kom-
pleks MHC-1/CD prowadzi do lizy komérek mies-
niowych.

Objawy kliniczne

Uwaza sie, ze pierwsze objawy wystepuja naj-
czesciej po 35. roku zycia, choé znane sg przypad-
ki w wieku dzieciecym i mtodziezowym. Poczatek
moze by¢ powolny. Objawy osiowe to ostabienie
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miesni konczyn z przewaga mieéni ksobnych, kto6-
remu moga towarzyszy¢ dysfagia, ostabienie mies-
ni szyi. Czasem wystepuja béle miesni, béle sta-
wow, rzadko objawy ze strony serca (zaburzenia
rytmu, zastoinowa niewydolno$¢ serca). W prze-
biegu choroby obserwuje sie remisje i nawroty.
W przebiegu powoli postepujacym niekiedy ko-
nieczne jest r6znicowanie z postepujacyg dystrofig
mies$niowa.

W przypadkach, w ktérych stwierdza sie obec-
noéc¢ przeciwcial przeciwko syntetazom, obserwuje
sie wiele objawéw sktadajgcych sie na tak zwany
zespo6l antysyntetazowy. Jego zasadnicze cechy to:
* wldknienie ptuc w okolo 50-70% przypadkéw;
* objaw Raynauda w powyzej 60% przypadkéw;
* artralgia lub zapalenie stawéw, czesto goraczka;
* reka mechanika (zgrubienie, pekanie, przebar-

wienia skory).

Zapalenie wielomie$niowe czesto jest objawem
kolagenozy lub wspétistnieje z kolagenozami, ta-
kimi jak toczen, twardzina ukltadowa, mieszana
choroba tkanki tgcznej (tzw. zespoly naktadania
— overlap syndromes). To wspoélistnienie 9 razy
czesciej zdarza sie u kobiet w wieku okoto 35. roku
zycia niz u mezczyzn; czesSciej w tych przypad-
kach wystepuja nasilone béle mieéni i stawéw
przy wspoélistnieniu kolagenozy. W twardzinie
(scleroderma) najczestszym objawem jest meczli-
wos¢, cho¢ obiektywne ostabienie stwierdza sie
w okolo 30% przypadkéw, gléwnie w miesniach
ksobnych. Objawy zapalenia wielomie$niowego
stwierdza sie u 4-16% chorych z toczniem ukla-
dowym. W mieszanej chorobie tkanki Iacznej ob-
serwowano rézne nasilenie objawéw: od dyskret-
nych do bardziej nasilonych.

Podobnie jak zapalenie skérno-miesniowe, za-
palenie wielomiesniowe, zwlaszcza u os6b powy-
zej 50. roku zycia, czesto wspdlistnieje z procesa-
minowotworowymi. Sa to najczesciej ziarnica oraz
nowotwory pluc i pecherza moczowego.

Nalezy wspomnie¢ o niebezpieczenstwie wys-
tapienia objaw6éw miopatii zapalnych wywota-
nych przez przyjmowane leki. Nalezy do nich
penicylamina, ktéra powoduje ostabienie mies-
ni ksobnych, mialgie, z wysokim stezeniem CK.
Objawy tocznia z zapaleniem mieéni obserwo-
wano po prokainamidzie, hydralazynie. Mozli-
wy jest zwiazek miedzy wystepowaniem mio-
patii zapalnej a stosowaniem: penicyliny, sul-
fonamidéw, lewodopy, cymetydyny, fenytoiny,
propyltiouracylu. Opisano pojedyncze przypad-
ki dotyczace przyjmowania simwastatyny, inter-
feronu.

Rycina 3. Zapalenie wielomig$niowe — naciek rozproszony wsréd
widkien migsniowych; materiat Kliniki Neurologii AM w Warszawie

W badaniach dodatkowych w zapaleniu wielo-
miesniowym stwierdza sie podwyzszone stezenia
CK i transaminaz — niekiedy do$¢ znaczne — oraz
biochemiczne wskazniki zapalenia. W biopsji mies-
nia stwierdza sie nacieki zapalne w endomysium
(ryc. 3), martwice widkien mie$niowych, wodniczki
autofagalne, objawy regeneracji i wiéknienie. Nie
stwierdza si¢ zmian w naczyniach.

Rozpoznanie zapalenia wielomiesniowego moze
by¢ niekiedy trudne, zwlaszcza w réznicowaniu
z innymi chorobami mie$ni, takimi jak dystrofia
miesniowa (szczegdlnie postac obreczowo-konczy-
nowa) czy miopatie metaboliczne. W réznicowa-
niu pomocna jest ocena postepu choroby oraz re-
misji w przebiegu leczenia.

Badanie elektromiograficzne, ktére mozna pow-
tarza¢, ma duze znaczenie w diagnostyce zapale-
nia skérno-miesniowego i wielomiesniowego. Jego
celem jest potwierdzenie uszkodzenia miesni
o charakterze pierwotnie mig$niowym, ustalenie
ewentualnej dystrybucji zmian oraz $ledzenie dy-
namiki procesu chorobowego. Poniewaz zmiany
w badaniu EMG wiaza sie z obrazem morfologicz-
nym mieénia, dlatego zaleca sie wybér mieénia do
biopsji po badaniu elektromiograficznym (ale nie
tego, ktéry badano elektroda igtowa).

W 1953 roku Lambert i wsp. [7] opisali charak-
terystyczna triade zmian w miopatiach zapalnych
u 80 chorych:

* obecno$¢ licznych potencjatéw wktucia, czasem
obecno$¢ wytadowan rzekomomiotonicznych;
* obecnoé¢ fibrylacji i dodatnich fal ostrych;
* obecno$¢ krotkich, niskich potencjaléw z boga-
tym zapisem wysitkowym.
Powyzsze zmiany opisywali potem takze inni
autorzy [8]. Nalezy pamietac, ze we wczesnym okre-
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sie choroby zmiany sg dyskretne i mozna je stwier-
dzi¢ nie we wszystkich miesniach.

Skrécenie czasu trwania potencjatow, ktore jest
czulym wskaznikiem procesu miogennego, moze
osiagga¢ wartosci 35% normy [9]. Proces zapalny,
martwica odcinkowa wiékien miesniowych, roz-
szczepienia widkien (splitting) oraz proces regene-
racji mogg powodowac oddzielenie czeéci widkna
mieéniowego od plytki nerwowo-mies$niowej, co
wywoluje ,czynnosciowe odnerwienie” i jest przy-
czyna wystepowania fibrylacji i dodatnich fal
ostrych. Obecno$¢ czynnosci spontanicznej ocenia
sie na okoto 50-100% przypadkéw i zalezy od licz-
by badanych miesni. Na przyklad, badajac 8 mies-
ni, w tym mieénie przykregostupowe, Streib [10]
stwierdzil wystepowanie potencjaléw odnerwienia
u wszystkich chorych.

Nieprawidlowosci w zakresie parametréw po-
tencjaléw jednostki ruchowej zalezg od stadium
choroby. We wczesnym okresie 10% chorych moze
nie wykazywac zadnych zmian. W fazie przewlek-
tej jednostka ruchowa zmienia sie wskutek rozsz-
czepienia i odcinkowego zwyrodnienia wiékien
mieéniowych oraz reinnerwacji wiékien regeneru-
jacych, co prowadzi do normalizacji parametréw
potencjaléw, a nawet obecnosci potencjatéw diu-
gich, o podwyzszonej amplitudzie.

Wiretowe zapalenie mie$ni

Wtretowe zapalenie migéni to szczegdlna postaé
zapalenia miesni, wystepujaca najczeéciej po 50. ro-
ku zycia. Uwaza sie, ze przypadki IBM stanowia
15-28% wszystkich miopatii zapalnych, a w star-
szym wieku sa najczestsze. Mechanizm immuno-
patologiczny jest taki jak w zapaleniu wielomies-
niowym — uszkodzenie witékien miesniowych
w wyniku cytotoksycznego dziatania komoérek
CD8+, ktére otaczaja i atakujg wiékna miesniowe
z antygenem MHC-1. Ponadto w IBM dochodzi do
tworzenia wodniczek i kumulacji wtretéw w cyto-
plazmie, ktére reaguja immunologicznie z biatka-
mi amyloidu [11].

Mezczyzni choruja 2 razy czesciej niz kobiety.
Przebieg choroby jest przewlekly, postepujacy; pro-
wadzi ona do znacznego upoéledzenia ruchowego.
Ostabienie i zanik dotycza mieéni odsiebnych
i ksobnych (zginacze grzbietowe st6p, miesnie
przedramion, miesiefi czworoglowy uda). W ciez-
kich przypadkach wystepuje dysfagia (wg niekt6-
rych autoréw u 40-80% chorych) spowodowana
zaburzeniem funkcji gérnej czesci przetyku, pogar-
szajaca rokowanie. Moga by¢ obecne zaburzenia
rytmu serca. Stezenie CK czy wskaznikéw zapal-

nych pozostaje w normie lub jest nieznacznie pod-
wyzszone.

Poza przypadkami sporadycznymi opisano for-
my rodzinne niewykazujace cech zapalenia mies-
ni. Dziedzicza sie one autosomalnie recesywnie lub
dominujaco. Poczatek choroby w tych przypadkach
to zwykle 2., 3. dekada — jest to ostabienie miesni
odsiebnych lub ksobnych, zwykle z zaoszczedze-
niem mie$nia czworoglowego uda. Niektore z ge-
noéw odpowiedzialnych w tych przypadkach zosta-
ty zmapowane na chromosomie 9p1 [12].

Odchylenia w badaniu elektromiograficznym sg
podobne do stwierdzanych w innych miopatiach
zapalnych. Sg to: czynno$¢ spoczynkowa w posta-
ci wzmozonej czynnoéci wklucia, obecnosé fibry-
lacji, wystepowanie dodatnich fal ostrych —u 93—
—-100% chorych, obecnos¢ potencjaléw o krotkim
czasie trwania, niskiej amplitudzie, zwiekszonej
polifazji oraz obecno$¢ pewnej liczby potencjatéw
o wysokiej amplitudzie i wydtuzonym czasie trwa-
nia. Niewielkie zmiany sugerujace neuropatie opi-
sywano u 10-33% chorych, z czego wynika suge-
stia wystepowania komponentu neurogennego,
zwlaszcza wobec predylekcji do zajecia miesni
odsiebnych. Jednak analiza zapisu przy uzyciu
wielu metod — jakosciowego EMG, macro EMG,
wskaznika gestosci, EMG pojedynczego wldkna
(SFEMG, single fiber electromyography) pozwolita
wykluczy¢ komponent neurogenny [13].

Podstawa rozpoznania IBM jest obraz morfolo-
giczny mieénia. W mikroskopie §wietlnym stwier-
dza sie obecno$¢ widkien zaniktych, wielokatnych,
nacieki zapalne, wodniczki z zasadochtonnymi
ziarnisto$ciami, kwasochtonne wtrety w cytoplaz-
mie. Aby postawi¢ diagnoze, konieczne jest stwier-
dzenie w mieéniu naciekéw zapalnych, wodniczek,
zlogéw amyloidu, wtretéw tubulofilamentarnych.
Struktury biatkowe wtretéw wykazujg podobien-
stwo do B-amyloidu, bialek prionowych, apolipo-
proteiny E i biatka tau.

Leczenie miopatii zapalnych

Podstawa leczenia miopatii zapalnych jest kon-
wengcjonalne, nieswoiste leczenie immunosupresyj-
ne, z zastosowaniem kortykosteroidéw, azatiopry-
ny, metotreksatu, cyklofosfamidu oraz mykofeno-
latu mofetilu [14-16]. Lekiem pierwszego rzutu jest
prednizon. Zaleca sie rozpoczecie od dawki przy-
najmniej 1 mg/kg lub 60-80 mg prednizonu w jed-
norazowej dawce podawanej rano po $niadaniu,
przez 3—4 tygodnie. W ciezkich przypadkach opcja
jest rozpoczecie leczenia od dozylnych wlewéw
metylprednizolonu 1 g na dobe przez 3-5 dni i kon-
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tynuacja leczenia doustnym prednizonem. Po okoto
miesigcu zaleca sie powolna zmiane na dawke
60-80 mg co drugi dzien, a nastepnie stopniowe
zmniejszanie dawki, w zaleznosci od poprawy,
0 5-10 mg co 3-4 tygodnie, do dawki podtrzymu-
jacej 10-25 mg co drugi dzien. Brak wyraznej po-
prawy po okolo 14 tygodniach sugeruje potrzebe
dotaczenia drugiego leku immunosupresyjnego.
Aby zminimalizowaé dzialania niepozadane kor-
tykoterapii, zaleca sie diete niskosolna, niskoweg-
lowodanows, bogatobiatkowg. Konieczne jest za-
stosowanie lek6w ostaniajacych btone sluzowa
przewodu pokarmowego, najlepiej zawierajacych
wapn. W celu zapobiegania osteoporozie mozna
zaleci¢ suplementacje wapnia (1g/d.) i witamine D
(50 000 j. tygodniowo), a u starszych kobiet — pre-
parat alendronianu sodu.

Azatiopryne stosuje sie w dawce 1,5-2 mg/kg,
ale czasem konieczne jest zwiekszenie dawki do
3 mg/kg. Nalezy pamietaé, ze efekt tego leczenia
obserwuje sie zwykle po 6 miesigcach. Dziatania
niepozadane to trombocytopenia, leukopenia, ane-
mia, uszkodzenie watroby.

Metotreksat stosuje sie zwykle w dawce poczat-
kowej 7,5 mg tygodniowo przez 3 tygodnie, zwiek-
szajac o 2,5 mg tygodniowo do 25 mg tygodniowo.
Wskazana jest suplementacja kwasu foliowego.
Objawem niepozadanym moga by¢ zmiany $réd-
migzszowe w plucach.

Mykofenolat mofetilu blokujacy synteze puryn
i dziatajacy na limfocyty B i T mozna stosowaé
w dawce do 2 mg na dobe, poprawe obserwuje sie
po 3 miesigcach. W Polsce jest on obecnie niedos-
tepny.

Cyklofosfamid mozna stosowaé dozylnie
w dawce 0,7-1 mg/m? miesiecznie. Nalezy pamie-
ta¢ o odpowiednim nawodnieniu w przeddzien
wlewu i lekach przeciwwymiotnych.

Cyklosporyne stosuje sie¢ w dawce 150 mg 2 razy
na dobe (nie wiecej niz 5 mg/kg/d.), monitorujac jej
stezenie w surowicy. Nalezy kontrolowaé czynnosé
nerek i unika¢ stosowania niesteroidowych lekéw
przeciwzapalnych. Nie udowodniono dzialania tego
leku w dm i pm w prébach kontrolowanych.

Spoéréd lekéw drugiego rzutu stosuje sie im-
munoglobuliny, zwlaszcza w przypadkach opor-
nych na kortykosteroidy. W badaniu przeprowa-
dzonym metodg podwdjnie $lepej proby wykazano
znaczng poprawe sily miesni po wlewach 2 g/kg
przez 2 dni. Zaleca sie powtarzanie wlewéw co 6—
-12 tygodni. Czasem po ich zastosowaniu obser-
wuje sie korzystne dzialanie prednizonu w przy-
padkach uprzednio opornych.

Najnowsza swoista immunoterapia zalecana
u lekoopornych chorych obejmuje kilka nowych
propozycji: rituksymab — przeciwcialo monoklo-
nalne przeciwko komérkom CD20+B, powoduja-
ce zmniejszenie liczby komdrek B na przynajmniej
6 miesiecy; takrolimus — strukturalnie odmienny
od cyklosporyny, selektywnie hamujacy transkryp-
cje cytokin, a szczeg6lnie interleukiny-2; sirolimus
(uprzednio znany jako rapamycyna) hamujacy pro-
liferacje komoérek T i B i produkcje cytokin, szcze-
g6lnie interleukiny 2.

Wtretowe zapalenie miesni okresla sie niekie-
dy jako ,miopatie zapalna oporng na leczenie”.
Wigkszosé¢ chorych nie odpowiada na leczenie kor-
tykosteroidami. W kontrolowanej probie z zasto-
sowaniem metotreksatu wykazano jego dziatanie
nie lepsze od placebo. Nieefektywne sa takze aza-
tiopryna, cyklosporyna czy radioterapia. Pewne
korzysci, szczeg6lnie u chorych z dysfagia, moze
spowodowacé leczenie immunoglobulinami [17].

Dalakas [17] podaje chorym koenzym Q10 i wi-
tamine E (twierdzac jednak, ze nie ma zadnych
dowodéw na korzysci z tego leczenia), radzi stoso-
wacé systematyczne, niemeczace ¢wiczenia, a po-
nadto sugeruje podawanie matych dawek predni-
zonu z mykofenolatem (niepoparte badaniami) oraz
zastosowanie dozylnych immunoglobulin w dys-
fagii.

Podsumowanie

Podsumowujac praktyczne wskazania terapeu-
tyczne w miopatiach zapalnych, uwaza sie, ze naj-
lepsze efekty leczenia mozna osiagnaé w zapale-
niu skérno-miesniowym, gorsze — w zapaleniu
wielomiesniowym (pelne wyleczenie mozna osigg-
na¢ w ok. 70% przypadkéw, u pozostatych 30%
pozostaje r6znego stopnia ostabienie mie$ni). Nie-
powodzenie lecznicze moze czasem wynikaé ze
zbyt matej dawki poczatkowej i zbyt szybkiego
odstawienia lekéw. Unieruchomienie dotyczy
w wiekszosci chorych z IBM.

Poniewaz wiekszos¢ chorych z dm i pm odpo-
wiada na leczenie prednizonem, to brak poprawy
kaze mysle¢ o rewizji rozpoznania w kierunku IBM.
Chorzy ze zwléknieniem ptuc, u ktérych $miertel-
nosc¢ jest wysoka, wymagajg bardziej intensywne-
go leczenia. W przypadkach z nowotworami pierw-
szenstwo ma terapia nowotworu.

Proby leczenia wapnicy dwufosforanami pro-
benecidem czy warfaryna sg nieefektywne.

Bardzo wazne jest wczesne rozpoczecie rehabi-
litacji zapobiegajacej przykurczom i nastepnie za-
nikowi miesni.
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