
Miopatie zapalne w uk³adowym toczniu rumieniowatym

Miopatie s¹ rzadsze w SLE ni¿ w twardzinie. Obraz kliniczny jest charakterystyczny
dla SLE zarówno w zakresie zmian skórnych, jak i narz¹dowych, a towarzysz¹ mu roz-
maite, nieraz liczne przeciwcia³a, z których dla SLE najbardziej charakterystyczne s¹
ds-DNA (przeciw dwuniciowemu DNA), Sm (czêsto wystêpuj¹ce ³¹cznie z RNP),
a równie¿ przeciwcia³a polirybosomalne w przypadku nasilonych zmian naczyniowych,
zw³aszcza w oœrodkowym uk³adzie nerwowym.

Myositis w przebiegu tocznia ró¿ni siê znacznie wiêkszym ni¿ w idiopatycznej postaci
nasileniem zmian naczyniowych (vasculitis) oraz zajêciem równie¿ miêœni dystalnych.

Mieszana choroba kolagenowa

(mixed connective tissue disease – MCTD),
zespó³ Sharpa

Miopatia zapalna stanowi podstawow¹ sk³adow¹ tego zespo³u nak³adania, który nie-
kiedy wystêpuje rodzinnie, jest nierzadki u dzieci. Surowice pacjentów z MCTD reaguj¹
z antygenem U1RNP o masie cz¹steczkowej 70 kDa. Przeciwcia³a powstaj¹ byæ mo¿e na
drodze immunologicznej mimikry w wyniku zaka¿enia retrowirusem (homologia stru-
kturalna U1RNP z antygenem p-30 retrowirusa). Cech¹ szczególn¹ przeciwcia³a
U1RNP jest przenikanie poprzez b³ony komórkowe do ¿ywych komórek, co jest wyko-
rzystywane w diagnostyce. Ponadto w oko³o 50% przypadków w niezmienionej klinicz-
nie skórze ods³oniêtej wystêpuj¹ z³ogi immunologiczne na granicy skórno-naskórkowej,
jak w SLE (lupus band test – LBT).

Kryteria rozpoznania MCTD s¹ trudne do sprecyzowania w zwi¹zku z nak³adaniem
siê cech PM, SSc, SLE, rzadziej równie¿ DM. Istniej¹ 4 klasyfikacje: Sharpa, Alarcona-
-Segovi, Kasukawy i Kahna, ró¿ni¹ce siê nieco miêdzy sob¹, a nie ma zgodnoœci, która
powinna byæ ogólnie uznana.15 G³ównymi elementami rozpoznania s¹:

• obrzêk lub obrzêk stwardnia³y r¹k,
• objaw Raynauda u przesz³o 80% chorych,
• miopatia zapalna (myositis, myopathia), zwykle o mniejszym nasileniu ni¿ w PM,
• artralgia lub polyarthritis, nieraz ze zniekszta³ceniem r¹k,
• obecnoœæ w przesz³o 70% przypadków przeciwcia³ anty-U1RNP, zwykle o bardzo

wysokim mianie.
Ponadto charakterystyczne jest os³abienie perystaltyki prze³yku, stwierdzane

u przesz³o 70% chorych, choæ w s³abszym nasileniu ni¿ w SSc. Obrzêk stwardnia³y r¹k
mo¿e stwarzaæ podobieñstwo do twardziny, jednak tu, choæ mo¿e dojœæ do rozmaitego
zniekszta³cenia r¹k, zazwyczaj nie wystêpuje przykurcz palców charakterystyczny dla
twardziny.
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Histopatologia
Charakterystyczne s¹ uogólnione proliferacyjne zmiany naczyniowe (vasculopathia

proliferativa), powoduj¹ce zwê¿enie œwiat³a ma³ych têtniczek. W przeciwieñstwie do
zmian naczyniowych w twardzinie, nie wystêpuje tu w³óknienie tkanki wokó³naczynio-
wej.

W du¿ej czêœci przypadków przebieg MCTD jest przewlek³y, stosunkowo ³agodny.
Schorzenie jest kontrolowane ma³ymi lub œrednimi dawkami steroidów. Zdarzaj¹ siê jed-
nak przypadki o ciê¿kim przebiegu ze zmianami w osierdziu (pericarditis), p³ucach (nad-
ciœnienie p³ucne), a u dzieci równie¿ w nerkach (glomerulonephritis). W naszych bada-
niach w 30% przypadków w ci¹gu 15 lat wyst¹pi³a remisja.

W rozpoznaniu pomocne jest badanie elektromiograficzne, okreœlanie enzymów
miêœniowych oraz bezpoœrednie (tkankowe) i poœrednie badanie immunofluorescencyj-
ne. W naszych badaniach stwierdziliœmy w MCTD najwiêkszy spoœród innych miopatii
zapalnych odsetek odchyleñ neurologicznych.9

Niektórzy autorzy nie uwa¿aj¹ MCTD za jednostkê chorobow¹, ale za stan
przejœciowy zanim dojdzie do wykrystalizowania siê zdefiniowanej kolagenozy: SSc lub
SLE. W badaniach warszawskiej Kliniki Dermatologicznej, ponad 15-letnia obserwacja
przesz³o 70 przypadków o typowych cechach MCTD wykaza³a, ¿e u 20% chorych
wyst¹pi³y po wielu latach cechy zbli¿one do zdefiniowanej CTD, g³ównie SLE, a 50%
pozostawa³o w dalszym ci¹gu jako nie sklasyfikowana kolagenoza – MCTD.

Twardzinopodobne zapalenie skórno-miêœniowe

(scleroderma-dermatomyositis overlap syndrome), scleromyositis

Nazwa scleromyositis jest u¿ywana do okreœlenia zespo³u nak³adania SSc/DM, w któ-
rym mog¹ przewa¿aæ objawy typowe dla jednej lub drugiej zdefiniowanej kolagenozy,
z charakterystycznym markerem immunologicznym – przeciwcia³em PM-Scl.2, 12, 21

Przeciwcia³o to jest najczêœciej stwierdzane w naszym materiale miopatii zapalnych (w
oko³o 24%), znacznie czêœciej ni¿ podaje siê w amerykañskim piœmiennictwie (oko³o
10%). Byæ mo¿e zale¿y to od pewnych ró¿nic etnicznych (np. w Japonii PM-Scl nale¿y
do rzadkoœci).

Kryteria rozpoznania obejmuj¹:
• obrzêk lub obrzêk stwardnia³y palców, a niekiedy równie¿ pewne zmiany twar-

dzinopodobne twarzy (maskowatoœæ, bruzdowanie promieniste wokó³ ust; ryc.
13.5.A, B),

• zmiany skórne charakterystyczne dla DM: heliotrop, objaw Gottrona,
• objaw Raynauda,
• myalgia lub myositis,
• artralgia lub arthritis deformans,
• w czêœci przypadków, na ogó³ niewielkie, os³abienie perystaltyki prze³yku,
• marker immunologiczny – przeciwcia³o PM-Scl.
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Przebieg jest powolny, stosunkowo ³agodny, bez ciê¿kich powik³añ narz¹dowych.
Wyj¹tek stanowi zw³óknienie p³uc (ILD), które wystêpuje w czêœci przypadków u osób
doros³ych, chocia¿ nie jest tak nasilone jak w PM z markerem immunologicznym Jo1.
U dzieci badaniami czynnoœciowymi p³uc mo¿na stwierdziæ pewne odchylenia, ale na
ogó³ bez wyraŸnego zw³óknienia. Trudnoœci rozpoznania scleromyositis polegaj¹ na tym,
¿e u tego samego chorego obraz kliniczny w pewnym okresie jest typu SSc, a w innych
przypomina DM, tak ¿e u osób trafiaj¹cych w ró¿nym okresie choroby do lekarzy ró¿-
nych specjalnoœci rozpoznawana jest b¹dŸ nietypowa SSc, b¹dŸ DM.

Odró¿nienie od MCTD jest niekiedy trudne, gdy¿ objawy s¹ podobne. Scleromyositis
ró¿ni siê g³ównie tym, ¿e nie ma ¿adnych cech SLE. Wprawdzie przeciwcia³o PM-Scl
w oko³o 20% przypadków nie towarzyszy scleromyositis, jednak dotyczy to tak¿e innych
markerów, np. przeciwcia³o U1RNP jest stwierdzane w oko³o 70% przypadków
MCTD.

Scleromyositis, podobnie jak MCTD, dobrze reaguje na niewielkie dawki kortykoste-
roidów. Podobnie jak MCTD, schorzenie jest stosunkowo czêste u dzieci (36,2% spo-
œród 120 przypadków ogó³em w naszym materiale).

Podsumowuj¹c, nale¿y podkreœliæ du¿y postêp w poznaniu immunopatogenezy mio-
patii zapalnych, a wykrycie swoistych i zwi¹zanych z miopatiami autoprzeciwcia³ pozwo-
li³o na wyodrêbnienie poszczególnych grup i podgrup, co stwarza mo¿liwoœæ dok³adnie-
jszego rozpoznania, prognozowania i doboru leczenia. Poznane zosta³y ró¿norodne stany
i zespo³y chorobowe zwi¹zane z miopatiami, co stworzy³o szerszy pogl¹d na patogenezê.
Etiologia nie zosta³a jednak wykryta. Rola wirusów (Coxsackievirus, Cytomegalovirus, Pa-
rvovirus, Epstein-Barr virus), która wydaje siê prawdopodobna, nie zosta³a wykazana,
podobnie jak etiologiczna rola retrowirusów (choæ PM wystêpuje u osób zaka¿onych
HIV), gdy¿ nie stwierdza siê ich replikacji we w³óknach miêœniowych.

Szersze poznanie w ostatnich latach roli cytokin w immunopatogenezie stwarza pod-
stawy do nowoczesnej immunoterapii i postêpowania immunomoduluj¹cego.
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