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KAZUISTYKA

Przebieg i leczenie miopatii zapalnych
— opis dwoch przypadkow

Marta Lipowska, Barbara Ryniewicz

Klinika Neurologii Akademii Medycznej w Warszawie

STRESZCZENIE

W niniejszej pracy przedstawiono dwa przypadki miopatii zapalnych
rozpoczynajacych sig w wieku dziecigcym. U pierwszej chorej z roz-
poznaniem zapalenia skorno-miesniowego po 4 latach stwierdzono
nowotwor tarczycy. Jest to przyktad zapalenia skorno-migsniowego
jako zespotu paraneoplastycznego u osoby w mtodym wieku. Przy-
padek chorego z zapaleniem wielomig$niowym przedstawiono ze
wzgledu na bardzo ciezki i diugotrwaty przebieg kliniczny oraz po-
mysiny wynik leczenia.

Stowa kluczowe: zapalenie skorno-mig$niowe, zapalenie
wielomig$niowe, zespot paraneoplastyczny

Wstep

W niniejszej pracy przedstawiono przypadki
dwojga chorych z miopatiami zapalnymi rozpoczy-
najacymi sie w wieku dzieciecym: zapaleniem skér-
no-mieéniowym i zapaleniem wielomiesniowym.
W obu przypadkach obraz kliniczny i stosowane
leczenie byly typowe dla tych jednostek chorobo-
wych. Pierwszy opisany przypadek to rzadka dzie-
cieca posta¢ zapalenia skérno-miesniowego jako
zespolu paraneoplastycznego. Natomiast przypa-
dek pacjenta z zapaleniem wielomig§niowym jest
godny uwagi ze wzgledu na bardzo ciezki poczat-
kowo przebieg kliniczny, w ktérym po 12 latach
leczenia uzyskano prawie catkowite ustapienie ob-
jawow.
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Przypadek 1.

Dziewczynka 14-letnia zostata przyjeta do Kli-
niki Neurologii AM w Warszawie w maju 1998 roku
z powodu wystepujacych od miesigca b6l6w mies-
niowych, a nastepnie ostabienia mie$ni dosiebnych
koniczyn oraz zmian skérnych. W badaniu neuro-
logicznym stwierdzano znaczny niedowtad kon-
czyn dolnych i gérnych, z przewaga w mieéniach
dosiebnych, zachowane odruchy fizjologiczne oraz
przykurcze w stawach lokciowych i biodrowych.
Objawy skérne polegaly na zaczerwienieniu
i obrzeku powiek oraz zmianach zanikowo-zapal-
nych nad stawami dloni (objaw Gottrona). W ba-
daniach dodatkowych stwierdzono wzrost steze-
nia kinazy kreatynowej (CPK, creatinine kinase) do
okoto 40 X powyzej normy (1439 j.m. przy normie
do 34 j.m.). W badaniu elektromiograficznym uzy-
skano zapis z mieénia czworoglowego uda
i dwugltowego ramienia o charakterze interferencji
patologicznej, ze zwiekszona polifazjg i obecnoscia
fibrylacji, wskazujacy na ostre uszkodzenie pier-
wotnie migéniowe. Wykonano biopsje mieénia,
w ktérej stwierdzono zmiany w strukturze i sred-
nicy wldkien polozonych na obwodzie peczkéw,
obecnosé licznych wiékien ulegajacych martwicy
i martwicy z fagocytoza. Obraz kliniczny i badania
dodatkowe byly typowe dla zapalenia skérno-mies-
niowego (DM, dermatomyositis). U chorej wyste-
powaly réwniez charakterystyczne dla DM prze-
ciwciata przeciwjadrowe Mi-2. Wigczono podawa-
nie prednizonu w dawce poczatkowej okoto 1,5 mg/
/kg m.c./dobe (60 mg/d.) i wdrozono rehabilitacje,
uzyskujac stopniowo znaczng poprawe kliniczng
oraz obnizenie stezenia CPK do 20 X powyzej nor-
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my (CPK 676 j.m.). Pacjentke wypisano do domu
w lipcu 1998 roku — po 2 miesigcach hospitaliza-
cji. Po okresie poprawy, w wyniku niedostateczne;j
rehabilitacji, od grudnia 1998 roku niedowtad po-
nownie sie nasilit — utrzymano stosowanie pred-
nizonu w dawce 40 mg/dobe i dotaczono azatio-
pryne w dawce 100 mg/dobe. Po 3 miesigcach,
w marcu 1999 roku, pacjentke ponownie hospita-
lizowano w Klinice Neurologii AM w Warszawie
w celu rehabilitacji i stopniowo uzyskano znaczna
poprawe — zmniejszyly sie przykurcze, sita mies-
ni poprawila sie, stezenie CPK wynosito okoto 150-
-190 j.m., tj. okolo 5-6 X powyzej normy.
W latach 1999-2002 pacjentke leczono w Poradni
Choréb Miesni przy Klinice Neurologii AM w War-
szawie; utrzymywal sie u niej miernego stopnia nie-
dowtlad koniczyn i przykurcze, stezenia CPK byly
podwyzszone, prowadzono rehabilitacje, a takze
kontynuowano leczenie prednizonem oraz azatio-
pryna. W 2001 roku chorg hospitalizowano w In-
stytucie Reumatologii w Warszawie z powodu sta-
néw goraczkowych, obrzekéw stawéw skokowych
i wzrostu parametréw zapalnych (odczyn Biernac-
kiego [OB] i stezenie biatka C-reaktywnego [C-re-
active protein]) — podawano jej methylprednizo-
lon, co wywotato poprawe. W pazdzierniku 2002 ro-
ku — w 18. roku zycia pacjentki, 4 lata po rozpo-
znaniu zapalenia skérno-miesniowego, wykryto
u chorej raka brodawkowatego (ca papillare) tar-
czycy, usunieto tarczyce i odstawiono leki immu-
nosupresyjne. W marcu 2003 roku, z powodu nie-
wielkiego pogorszenia klinicznego, wzrostu steze-
nia CPK do okoto 10 X powyzej normy, ponownie
wlaczono prednizon, uzyskujac poprawe i norma-
lizacje aktywnos$ci enzyméw. W 2004 roku —
w 20. roku zycia pacjentki, po 6 latach trwania cho-
roby odstawiono prednizon — stan neurologiczny
i stezenie CPK byly prawidlowe. Pacjentka pozo-
staje pod kontrola Poradni Choréb Miesni przy
Klinice Neurologii AM w Warszawie oraz Centrum
Onkologii w Warszawie.

Przypadek 2.

Chlopiec 10-letni zostal przyjety do Kliniki Neu-
rologii AM w Warszawie w listopadzie 1986 roku
z powodu szybko postepujgcego od okolo 4 mie-
siecy ostabienia mieéni koniczyn. W badaniu neu-
rologicznym przy przyjeciu pacjent byl w stanie
$redniociezkim; stwierdzano niedowtad wiotki
konficzyn znacznego stopnia z przewaga w mies-
niach dosiebnych, ze zniesionymi odruchami fiz-
jologicznymi, rozpoczynajacymi sie przykurczami,
chodzil z trudnoscia — z pomoca drugiej osoby.

Nie obserwowano zmian skérnych. Stezenie CPK
wynosilo 70-krotnoé¢ normy (2390 j.m. przy nor-
mie do 34 j.m.), stezenia transaminaz réwniez byly
podwyzszone: aminotransferazy asparaginianowej
(AST, aspartate aminotransferase) — 279 j./1, ami-
notransferazy alaninowej (ALT, alanine amino-
transferase) — 454 j./l. Badanie elektrofizjologicz-
ne mieénia dwuglowego ramienia i czworoglowe-
go uda potwierdzilo ostre uszkodzenie pierwotnie
mie$niowe, z obecnoscig fibrylacji. Biopsja miesnia
czworogltowego uda wykazala zaawansowane ostre
zmiany pierwotnie miesniowe; stwierdzono: r6zng
srednice wiékien, martwice, nacieki leukocytarne
woko! naczyn. Na podstawie obrazu klinicznego
i badan dodatkowych rozpoznano zapalenie wie-
lomiesniowe. Wlaczono intensywne leczenie pred-
nizonem w dawce 1,3 mg/kg m.c. (40 mg/d.), a po
2 tygodniach — prednizolonem dozylnie. Stan kli-
niczny chlopca nadal sie pogarszat — chory przes-
tat chodzi¢ i siada¢ samodzielnie, opadata mu glo-
wa i nasilaty sie przykurcze stawowe. Chlopiec
skarzyl sie na niewielkie trudnosci w potykaniu;
nie obserwowano zaburzen kardiologicznych, poza
niewielka tachykardia. Wobec pogarszajacego sie
stanu klinicznego, po miesigcu leczenia prednizo-
nem doustnie i prednizolonem dozylnie, wlaczo-
no pulsy z metylprednizolonu i.v., a nastepnie kon-
tynuowano leczenie prednizonem doustnie, w daw-
ce okoto 2,5 mg/kg mc (80 mg/d.). Po 2 miesigcach
leczenia stezenie CPK powrdcilo do normy; obser-
wowano powolng poprawe kliniczng. W trakcie le-
czenia, jako powiklanie steroidoterapii, wystapity
objawy cushingoidalne, osteoporoza oraz ropowi-
ca okotopaznokciowa paluchéw wymagajaca zabie-
gu zdjecia plytek paznokciowych. Chlopca wypi-
sano z Kliniki po 8 miesiacach leczenia z bardzo
duza poprawg — z niewielkim ksobnym ostabie-
niem mieéni, chodzacego, z odruchami fizjologicz-
nymi zniesionymi poza sladowymi z miesnia dwu-
glowego ramienia oraz stezeniem CPK w normie.
Stopniowo zmniejszano dawke steroidéw — przy
wypisie z oddzialu chlopiec otrzymywat predni-
zon 25 mg co drugi dzien.

Pacjent caly czas pozostawal pod opieka Kliniki
Neurologii. W latach 1988 i 1989 otrzymat 2-krot-
nie pulsy metylprednizolonu i.v. z powodu niewiel-
kiego pogorszenia stanu klinicznego i wzrostu ste-
zenia CPK. W 1990 roku dotaczono do terapii aza-
tiopryne w dawce 100 mg na dobe. Obserwowano
stala, niewielka poprawe. Chlopiec byt coraz spraw-
niejszy: biegal, gral w pitke i tenisa. W latach 1993-
—-1994 z powodu dwéch kolejnych zaostrzen (w tym
raz po przebytym pélpascu) czasowo zwiekszono
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dawke dlugotrwale przyjmowanego prednizonu.
W trakcie leczenia stezenia CPK utrzymywaly sie
w granicach 20-30-krotnosci normy. W 1998 roku,
w 22. roku zycia pacjenta — po 12 latach leczenia (!)
i 4 latach bez zaostrzen choroby — odstawiono leki
immunosupresyjne. W badaniu neurologicznym
stwierdzano niewielki utrwalony niedowtad pod
postacia ostabienia przywodzicieli stawéw barko-
wych i zginaczy stawéw biodrowych; stezenie CPK
wynosilo 20-krotno$é normy. W czasie kolejnych
4 lat obserwacji stan chorego byt stabilny; stezenie
CPK zmniejszylo sie do 3-krotnosci normy. Pacjent
w czasie choroby kontynuowal nauke, a w 2002 ro-
ku ukonczyt studia.

Podsumowanie

W przypadku 1. — zapalenia skérno-miesnio-
wego o typowym obrazie klinicznym — zwraca
uwage fakt wystapienia nowotworu — raka bro-
dawkowego tarczycy 4 lata po rozpoznaniu zapa-
lenia skérno-miesniowego. Zapalenie skérno-mies-
niowe jako zesp6t paraneoplastyczny jest nietypo-
we dla dzieciecych postaci tej choroby i zdarza sie
najczesciej u os6b powyzej 50. roku zycia. Niety-
powy jest réwniez rodzaj wykrytego nowotworu —
raka tarczycy, poniewaz zapalenie skérno-miesnio-
we najczesciej bywa zwigzane z nowotworami jaj-
nika, sutka, ptuc i przewodu pokarmowego. Przy-
padek ten spelnia kryteria pewnego zespolu para-
neoplastycznego: DM jako zesp6! paraneoplastycz-

PISMIENNICTWO

Pi$miennictwo dotyczace miopatii zapalnych zamieszczono w artykule
,Diagnostyka i leczenie miopatii zapalnych” Barbary Ryniewicz.

ny oraz wystapienie nowotworu do 5 lat od poczat-
ku trwania choroby. Powyzszy przyktad wskazuje
na konieczno$é starannej obserwacji w kierunku
nowotworu nawet u mtodych chorych z zapaleniem
skérno-mig$niowym.

Drugi przypadek — chlopca z zapaleniem wielo-
mie$niowym — przedstawiono z uwagi na wyjatko-
wo ciezki i dlugotrwatly przebieg kliniczny i bardzo
dobry wynik leczenia. W najciezszej fazie choroby
chtopiec nie chodzil ani nie siedzial samodzielnie,
a rokowanie bylo powazne. Diugotrwale leczenie
immunosupresyjne i systematyczna rehabilitacja
pozwolily na uzyskanie powolnej poprawy. Znacz-
ne nasilenie objaw6éw uzasadnialo stosowanie du-
zych dawek steroidéw, mimo dziatan niepozada-
nych leczenia. Z ich powodu w okresie zaostrzen
stosowano pulsy metylprednizolonu zamiast zwiek-
szenia dawki steroidow doustnie. Nalezy zwrocié
uwage na dlugi czas leczenia — 12 lat — i bardzo
powolne odstawianie lekéw immunosupresyjnych
w celu unikniecia nawrotéw choroby.

Nalezy podkresli¢ bardzo istotng role rehabili-
tacji w leczeniu, szczegblnie w zapobieganiu roz-
wojowi przykurczéw, ktére szybko sie pojawiaja
w dzieciecych postaciach miopatii zapalnych —
zwlaszcza w zapaleniu skérno-mie$niowym. W obu
przypadkach kilkakrotne pogorszenie funkcji ru-
chowych nie wiazalo sie z aktywnoscia procesu
chorobowego, ale z rozwojem przykurczéw i nie-
dostateczna rehabilitacja.
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