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Miopatie zapalne w uktadowym toczniu rumieniowatym

Miopatie sg rzadsze w SLE niz w twardzinie. Obraz kliniczny jest charakterystyczny
dla SLE zaré6wno w zakresie zmian skérnych, jak i narzadowych, a towarzysza mu roz-
maite, nieraz liczne przeciwciata, z ktérych dla SLE najbardziej charakterystyczne sa
ds-DNA (przeciw dwuniciowemu DNA), Sm (czgsto wystepujace tacznie z RNP),
a réwniez przeciwciala polirybosomalne w przypadku nasilonych zmian naczyniowych,
zwlaszcza w osrodkowym uktadzie nerwowym.

Myositis w przebiegu tocznia rézni si¢ znacznie wigkszym niz w idiopatycznej postaci
nasileniem zmian naczyniowych (vasculitis) oraz zajeciem réwniez miesni dystalnych.

Mieszana choroba kolagenowa

(mixed connective tissue disease — MICTD),
zespot Sharpa

Miopatia zapalna stanowi podstawows sktadowsg tego zespotu naktadania, ktéry nie-
kiedy wystepuje rodzinnie, jest nierzadki u dzieci. Surowice pacjentéw z MCTD reaguja
zantygenem U1RNP o masie czasteczkowej 70 kDa. Przeciwciata powstaja by¢ moze na
drodze immunologicznej mimikry w wyniku zakazenia retrowirusem (homologia stru-
kturalna UIRNP z antygenem p-30 retrowirusa). Cechg szczegélng przeciwciata
U1RNP jest przenikanie poprzez btony komérkowe do zywych komérek, co jest wyko-
rzystywane w diagnostyce. Ponadto w okoto 50% przypadkéw w niezmienionej klinicz-
nie skérze odstonigtej wystepuja ztogi immunologiczne na granicy skérno-naskérkowej,
jak w SLE (Zupus band test — LBT).

Kryteria rozpoznania MCTD sg trudne do sprecyzowania w zwigzku z naktadaniem
si¢ cech PM, SSc¢, SLE, rzadziej réwniez DM. Istnieja 4 klasyfikacje: Sharpa, Alarcona-
-Segovi, Kasukawy i Kahna, réznigce si¢ nieco miedzy soba, a nie ma zgodnosci, ktéra
powinna by¢ ogélnie uznana.” Gléwnymi elementami rozpoznania sa:

* obrzek lub obrzek stwardnialy rak,

* objaw Raynauda u przeszto 80% chorych,

* miopatia zapalna (myasiz‘is, myopaz‘bia), zwykle o mniejszym nasileniu niz w PM,

* artralgia lub polyarthritis, nieraz ze znieksztatceniem rak,

*  obecnos¢ w przeszto 70% przypadkéw przeciwciat anty-U1RNP, zwykle o bardzo

wysokim mianie.

Ponadto charakterystyczne jest ostabienie perystaltyki przetyku, stwierdzane
u przeszto 70% chorych, cho¢ w stabszym nasileniu niz w SSc. Obrzek stwardnialy rak
moze stwarza¢ podobiefstwo do twardziny, jednak tu, cho¢ moze dojs¢ do rozmaitego
znieksztalcenia rak, zazwyczaj nie wystepuje przykurcz palcéw charakterystyczny dla
twardziny.
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Histopatologia

Charakterystyczne sa uogélnione proliferacyjne zmiany naczyniowe (vasculopathia
proliferativa), powodujace zwezenie $wiatta malych tetniczek. W przeciwieristwie do
zmian naczyniowych w twardzinie, nie wystepuje tu wtéknienie tkanki wokéinaczynio-
wej.

W duzej czgsci przypadkéw przebieg MCTD jest przewlekly, stosunkowo tagodny.
Schorzenie jest kontrolowane matymi lub §rednimi dawkami steroidéw. Zdarzaja si¢ jed-
nak przypadki o cigzkim przebiegu ze zmianami w osierdziu (pericarditis), ptucach (nad-
ci$nienie ptucne), a u dzieci réwniez w nerkach (glomerulonephritis). W naszych bada-
niach w 30% przypadkéw w ciggu 15 lat wystapita remisja.

W rozpoznaniu pomocne jest badanie elektromiograficzne, okreslanie enzyméw
mie$niowych oraz bezposrednie (tkankowe) i posrednie badanie immunofluorescencyj-
ne. W naszych badaniach stwierdzilismy w MCTD najwigkszy sposréd innych miopatii
zapalnych odsetek odchyleri neurologicznych.’

Niektérzy autorzy nie uwazajg MCTD za jednostk¢ chorobows, ale za stan
przejsciowy zanim dojdzie do wykrystalizowania si¢ zdefiniowanej kolagenozy: SSc lub
SLE. W badaniach warszawskiej Kliniki Dermatologicznej, ponad 15-letnia obserwacja
przeszto 70 przypadkéw o typowych cechach MCTD wykazata, ze u 20% chorych
wystapily po wielu latach cechy zblizone do zdefiniowanej CTD, gtéwnie SLE, a 50%
pozostawato w dalszym ciagu jako nie sklasyfikowana kolagenoza — MCTD.

Twardzinopodobne zapalenie skérno-mig¢éniowe

(scleroderma-dermatomyositis overlap syndrome), scleromyositis

Nazwa scleromyositis jest uzywana do okreslenia zespotu naktadania SS¢/DM, w kt6-
rym moga przewazaé objawy typowe dla jednej lub drugiej zdefiniowanej kolagenozy,
z charakterystycznym markerem immunologicznym — przeciwcialem PM-Scl.> 12 4
Przeciwcialo to jest najczeéciej stwierdzane w naszym materiale miopatii zapalnych (w
okolo 24%), znacznie czgdciej niz podaje si¢ w amerykaniskim pismiennictwie (okolo
10%). By¢ moze zalezy to od pewnych réznic etnicznych (np. w Japonii PM-Scl nalezy
do rzadkosci).

Kryteria rozpoznania obejmuja:

* obrzek lub obrzek stwardnialy palcéw, a niekiedy réwniez pewne zmiany twar-
dzinopodobne twarzy (maskowatos¢, bruzdowanie promieniste wokét ust; ryc.
13.5.A, B),

* zmiany skérne charakterystyczne dla DM: heliotrop, objaw Gottrona,

* objaw Raynauda,

*  myalgia lub myositis,

* artralgia lub arthritis deformans,

* w czescl przypadkow, na ogét niewielkie, ostabienie perystaltyki przetyku,

* marker immunologiczny — przeciwciato PM-Scl.
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Przebieg jest powolny, stosunkowo tagodny, bez cigzkich powiktan narzadowych.
Wyjatek stanowi zwtdknienie ptuc (ILD), ktére wystepuje w czgsci przypadkéw u oséb
dorostych, chociaz nie jest tak nasilone jak w PM z markerem immunologicznym Jo1.
U dzieci badaniami czynno$ciowymi ptuc mozna stwierdzi¢ pewne odchylenia, ale na
og6t bez wyraznego zwtdéknienia. Trudnosci rozpoznania scleromyositis polegaja na tym,
ze u tego samego chorego obraz kliniczny w pewnym okresie jest typu SSc, a w innych
przypomina DM, tak Ze u oséb trafiajacych w réznym okresie choroby do lekarzy réz-
nych specjalno$ci rozpoznawana jest badz nietypowa SSc, badz DM.

Odréznienie od MCTD jest niekiedy trudne, gdyz objawy sa podobne. Scleromyositis
rézni si¢ gléwnie tym, Ze nie ma zadnych cech SLE. Wprawdzie przeciwcialo PM-Scl
w okoto 20% przypadkéw nie towarzyszy scleromyositis, jednak dotyczy to takze innych
markeréw, np. przeciwcialo UIRNP jest stwierdzane w okoto 70% przypadkéw
MCTD.

Scleromyositis, podobnie jak MCTD, dobrze reaguje na niewielkie dawki kortykoste-
roidéw. Podobnie jak MCTD, schorzenie jest stosunkowo czeste u dzieci (36,2% spo-
§rod 120 przypadkéw ogétem w naszym materiale).

Podsumowujac, nalezy podkresli¢ duzy postep w poznaniu immunopatogenezy mio-
patii zapalnych, a wykrycie swoistych i zwigzanych z miopatiami autoprzeciwciat pozwo-
lito na wyodrebnienie poszczegélnych grup i podgrup, co stwarza mozliwos¢ doktadnie-
jszego rozpoznania, prognozowania i doboru leczenia. Poznane zostaly réznorodne stany
i zespoly chorobowe zwigzane z miopatiami, co stworzylo szerszy poglad na patogeneze.
Etiologia nie zostala jednak wykryta. Rola wiruséw ( Coxsackievirus, Cytomegalovirus, Pa-
rvovirus, Epstein-Barr virus), ktéra wydaje si¢ prawdopodobna, nie zostata wykazana,
podobnie jak etiologiczna rola retrowiruséw (cho¢ PM wystepuje u oséb zakazonych
HIV), gdyz nie stwierdza si¢ ich replikacji we wiéknach miesniowych.

Szersze poznanie w ostatnich latach roli cytokin w immunopatogenezie stwarza pod-
stawy do nowoczesnej immunoterapii i postepowania immunomodulujacego.
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