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Streszczenie

W pracy opisano przypadek ostrego zapalenia skérno-migsnio-
wego (dermatomyositis — DM) maskowanego obustronnym zespo-
tem bélowym stawdéw barkowych oraz pokrzywka polekowa.
W praktyce reumatologicznej rzadko spotyka sie przypadki na-
gtego poczatku zapalenia wielomiesniowego i skdrno-miesnio-
wego. Konsultujacy chorego reumatolog juz w izbie przyje¢ Szpi-
tala Wojewddzkiego w Bydgoszczy ustalit wstepne rozpoznanie
ostrego DM, dzieki czemu na oddziale podjeto pilng diagnostyke
obrazowg oraz laboratoryjno-immunologiczna, wczesnie ustala-
jac ostateczng diagnoze.

Leczenie pulsami metyloprednizolonu spowodowato ustgpienie
objawoéw chorobowych, zdecydowang poprawe ogélna stanu zdro-
wia chorego oraz normalizacje wynikéw badan laboratoryjnych.

Wprowadzenie

Zapalenie wielomiesniowe (polymyositis — PM)
i skorno-miesniowe (dermatomyositis — DM) sg na-
bytymi, idiopatycznymi, przewlektymi zapalnymi
chorobami miesni z zajeciem lub bez zajecia skory.
W przebiegu choroby czesto stwierdza sie zmiany
zapalne w miesniu sercowym i tkance srédmiazszo-
wej ptuc oraz niedestrukcyjne zapalenie stawéw lub
b6l stawow.

Objawom tym moze towarzyszy¢ goraczka oraz
podwyzszone wyniki badan laboratoryjnych wskazni-
kow ostrej fazy zapalenia. Czesta jest obecnos¢ auto-
przeciwciat w surowicy [1, 2].

Summary

A case of acute dermatomyositis (DM) masked with bilateral
shoulder joint pain syndrome and urticaria medicamentosa is
described. In rheumatological practice, cases of sudden onset of
dermatomyositis and myositis occur rarely. The suspicion of
acute DM occurred in a patient already in ER (admission room) of
Szpital Wojewddzki in Bydgoszcz and thanks to the immediate
visual diagnostics and immuno-laboratory tests the patient was
diagnosed early. Treatment with the pulses of methylprednisolone
caused regression of symptoms, clear general health
improvement and normalization of the results of laboratory tests.

Zapadalnosé na idiopatyczne zapalne choroby mie-
$ni wynosi 1-8 przypadkéw na milion oséb w populacji
ogoélnej na rok [2]. Dwa razy czesciej choruja kobiety.
Choroba moze wystepowaé w kazdym wieku, najcze-
Sciej miedzy 35. a 65. rokiem zycia [2].

Etiologia choroby nie jest znana. W patogenezie
gtowna role odgrywaja mechanizmy autoimmunolo-
giczne zapoczatkowane przez czynniki Srodowiskowe,
takie jak zakazenia wywotane przez enterowirusy,
gtéwnie Coxsackie B, adenowirusy, wirusy grypy,
HBV, CMV, HIV. W wyniku procesu zapalnego dochodzi
do miejscowego lub rozlanego zwyrodnienia wtdkien
miesniowych, martwicy wtdkien oraz nacieku z komé-
rek jednojadrowych [3-5].
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Podziat PM/DM

Zgodnie z klasyfikacja Bohana i Petera z 1975 r. 2]
wyréznia sie nastepujace grupy kliniczne idiopatycznego
przewlektego zapalenia miesni:

« zapalenie wielomiesniowe,
e zapalenie skérno-miesniowe,
e postat dzieciecg zapalenia skérno-miesniowego,
e zapalenie miesni w przebiegu uktadowych choréb
tkanki tacznej (zespoty naktadania),
« zapalenie miesni towarzyszace chorobie nowotworowej,
¢ wtretowe zapalenie miesni,
* inne postacie miopatii zapalnych:
— zapalenie miesni z eozynofilia,
— ogniskowe zapalenie miesni,
— zapalenie miesni oczodotu.

Poczatek DM lub PM najczesciej jest przewlekty lub
podostry. Celem pracy byto przedstawienie przypad-
ku DM o nagtym poczatku zachorowania.

Opis przypadku

Mezczyzna (lat 39) zgtosit sie do izby przyje¢ Woje-
wodzkiego Szpitala im. dr. ). Biziela w Bydgoszczy z podej-
rzeniem obustronnego zapalenia okotobarkowego (PHS).
Chory zgtaszat bardzo silny bol miesni pasa barkowego,
a takze ograniczenie zakresu ruchéw i znaczne ostabienie
sity miesniowej, utrudniajace wykonywanie najprost-
szych czynnosci, takich jak podnoszenie rak czy czesanie
sie. Bole obu barkéw poprzedzone byty bélem kregostupa
ledzwiowego oraz lewego stawu kolanowego; ustapity
po zastosowaniu nimesulidu i tolperyzonu. W 6. dniu
po zastosowaniu ww. lekéw na skérze catego ciata wysta-
pita wysypka o charakterze pokrzywki. Ponadto dolegli-
wosciom bélowym i ostabieniu sity miesniowej towarzy-
szyta gorgczka do 38°C, utrzymujaca sie od 2 tyg. przed
przyjeciem do szpitala.

W trakcie hospitalizacji potwierdzono pokrzywke
na skérze dekoltu, powtok brzusznych oraz wewnetrz-
nej powierzchni przedramion i ud, a takze zazétcenie
powtok skérnych catego ciata, co miato odzwierciedle-
nie w podwyzszonych wartosciach enzyméw watrobo-
wych (AIAT 161 j./I, AspAT 86 j./l, GGTP 506 j./1) i biliru-
biny catkowitej 1,74 mg/dl. Ponadto chory zgtaszat
ogélne ostabienie. Ze wzgledu na spozycie niezbadane-
g0 miesa wieprzowego oraz koniecznos¢ wykluczenia
zaburzen watroby pochodzenia wirusowego wykonano
badanie w kierunku wtosnicy oraz oznaczono przeciw-
ciata anty-Hbs, HIV, CMV, antygen HCV, HCVRNA, test
EBV, uzyskujac wyniki negatywne. Stwierdzona chole-
staza watrobowa byta spowodowana przyjmowanymi
lekami, badzZ tez wystapita w przebiegu choroby ukta-
dowej tkanki taczne;j.

Sposréd innych badan wykonanych podczas hospi-
talizacji na uwage zastugiwaty:
* podwyzszone wartosci OB — 105 mm/godz.,
* podwyzszone wartosci biatka C-reaktywnego (CRP)
— 135 mg/d|,
e aktywnos¢ enzymow w surowicy:
— kinazy kreatynowej (CPK) — 706 j./I,
— dyhydrogezany mleczanowej (LDH) — 178 j./I,
— fosfatazy zasadowej 435 j./|,
* obecnos¢ przeciwciat (oceniano, uzywajac UNICAP 100
Pharmacja HVD metoda Elia):
—Jo1 11,3 j./ml (norma do 7 j./ml),
—MPO 22 j./l (norma do 7 j./1),
e D-dimery — 587 ng/ml, 622 ng/ml,
e TSH i hormony tarczycy w surowicy — wynik prawidtowy,
e odczyn Waalera-Rosego — ujemny,
* badanie echokardiograficzne bez zmian.

Inne przeciwciata oznaczono przy uzyciu zestawu
Elia IgG (Phadia AG), wynik podano w j./ml. Test prze-
prowadzono zgodnie z instrukcja podana przez produ-
centa. Badanie wykonano metoda FEIA (fluoro enzymo
immunoassay) na aparacie UNICAP 100 Pharmacja
(HVD Holding):

e symphony - 0,2 j./ml — wynik negatywny,

* RNP70 - 1,2 j./ml = wynik negatywny,

* dsDNA — 10 jm./ml — equivocal (wynik posredni),
e UIRNP = 2,4 j./ml — wynik negatywny,

e Lla— 8,6 j./ml - equivocal (wynik posredni),

* Ro - 6 j./ml = wynik negatywny,

* PR3 - 7,8 j./ml — equivocal (wynik posredni).

Wyniki posiewdw moczu i krwi byty ujemne, wyniki
badania markeréw nowotworowych, takich jak swoisty
antygen sterczowy (PSA), a-fetoproteina (AFP), antygen
kanceroembrionalny (CEA) — prawidtowe, ptyn mézgo-
wo-rdzeniowy — prawidtowy, pierwsze badanie elektro-
miograficzne (EMG) miescito sie w granicach normy.

W badaniu histopatologicznym wycinka skérno-
-miesniowego z miesnia naramiennego stwierdzono
Scienczaty naskérek z niewielkim obrzekiem Srédko-
moérkowym warstwy kolczystej oraz zwyrodnieniem
wodniczkowym warstwy podstawnej, w skérze wtasci-
wej, ktéra jest pogrubiata, wokét obrzeknietych i prze-
krwionych naczyn krwionoénych splotu powierzchow-
nego widoczne byty niewielkie nacieki limfohistiocyto-
we, w obrebie wtdkien miesniowych zas zanik prazko-
wania poprzecznego, zwyrodnienie wodniczkowe i cze-
Sciowy zanik wtdkien miesniowych.

W obrazie USG narzaddw jamy brzusznej zaobser-
wowano nieznaczne powiekszenie watroby. Nie
stwierdzono zmian w obrazie USG szyi i gruczotu tar-
czowego, prawego i lewego barku oraz w obrazie RTG
narzadéw klatki piersiowej, kregostupa w odcinku
szyjnym, piersiowym i ledzwiowym. W badaniu neuro-
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logicznym i okulistycznym nie stwierdzono odchylen

od normy.

Rozpoznanie zapalenia skorno-miesniowego usta-
lono na podstawie obrazu klinicznego i spetnionych na-
stepujacych kryteriow:

e postepujace symetryczne ostabienie mieéni pasa bar-
kowego,

e zmiany histopatologiczne w miedniu szkieletowym,

* zwiekszona w surowicy aktywnosé CPK,

e zmiany na skérze dekoltu i ramion w postaci po-
krzywki, cho¢ nie tak charakterystyczne dla DM, jak
objaw Gottrona, ,rece mechanika” czy heliotropowy
rumien powiek oraz podwyzszone miano Jol.

Zastosowano leczenie pulsacyjne metyloprednizo-
lonem po 500 mg w 0,9% roztworze NaCl iv. przez
3 kolejne dni, a nastepnie metyloprednizolon doustnie
16 mg/dobe. Stany goraczkowe ustgpity, a béle mie-
Sniowe pasa barkowego zmniejszyty sie. Pacjent zostat
wypisany do domu w stanie poprawy.

Po 4 tyg. chorego ponownie przyjeto do szpitala
w celu podania kolejnych pulséw metyloprednizolo-
nu 500 mg i.v. przez 3 kolejne dni. Stan ogélny chorego
zdecydowanie sie poprawit. Ustapity dolegliwosci bélo-
we, a wyniki kontrolnych badan laboratoryjnych, poza
mierna leukocytoza, znormalizowaty sie.

W wykonanym powtérnie badaniu EMG wykazano
uogdlnione cechy aksonalnego uszkodzenia nerwédw czu-
ciowych, ruchowych koficzyn dolnych oraz cechy uszko-
dzenia nerwéw ksobnych o charakterze mieszanym.

W drugim badaniu histopatologicznym materiatu
pobranego z miesnia naramiennego stwierdzono w ob-
rebie wtdkien miesniowych zanik prazkowania po-
przecznego, zwyrodnienie wodniczkowe i czesciowy za-
nik wtokien miesniowych. Nie zaobserwowano nacieku
zapalnego w obrebie tkanki tacznej miedzymiesniowej
ani w obrebie wtékien miesniowych.

Omoéwienie

Obustronny ostry zespét bolesnego barku jest rzad-
ko spotykany. Zwykle zajety jest prawy lub lewy bark
z ewentualnym promieniowaniem do kregostupa w od-
cinku szyjnym i piersiowym, do stawu tokciowego lub
pod topatke.

Na podstawie badania fizykalnego oraz badan obra-
zowych, w tym RTG i USG, wykluczono obustronny ze-
spot bolesnego barku. Nie stwierdzono wysieku stawo-
wego oraz stanu zapalnego tkanek okotostawowych,
zmian zwyrodnieniowych czy zmian pourazowych po-
szczegblnych elementéw obu barkéw (stawu ramienne-
go gornego, dolnego, obojczykowo-barkowego, kruczo-
-barkowego) [6]. W badaniu USG barkéw réwniez nie
zaobserwowano uszkodzenia stozka pierscienia rotato-
réw ani innego stanu patologicznego tkanek miekkich.
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Poczatek zapalenia skérno-mieéniowego i zapalenia
wielomiesniowego rzadko bywa tak nagty i ostry. Najcze-
sciej ma przebieg podostry lub przewlekty. Wystepuje
narastajace ostabienie miesni pasa barkowego, biodro-
wego, czasami miesni oddechowych, co w konsekwencji
moze doprowadzi¢ do zachtystowego zapalenia ptuc.
Czasami pojawia sie bél stawéw, zmiany zapalne skory,
ktére moga wyprzedzac zapalenie miesni lub wystepo-
wac samodzielnie. Charakterystycznymi objawami skor-
nymi sa rumiefi o sinawym zabarwieniu powiek (rumien
heliotropowy), rumief dekoltu, czasami karku, barkéw,
ramion w ksztatcie litery V lub szala. U 1/3 chorych wy-
stepuja fioletowe grudki Gottrona z centralng atrofig
i pigmentyzmem na grzbietowych powierzchniach rak
oraz drugi objaw Gottrona w postaci ciemnoczerwonych,
tuszczacych sie wykwitéw na powierzchniach grzbieto-
wych stawéw srédreczno-paliczkowych rak, na wyprost-
nej stronie stawéw tokciowych, kolanowych i przysrod-
kowych kostkach stawéw skokowych. Obserwuje sie
rowniez twardnienie i tuszczenie skory dtoni (,,rece me-
chanika”) oraz objaw Raynauda. W tkance podskdrnej
niekiedy odktadaja sie sole wapnia [7, 8].

Moze dochodzi¢ do zajecia narzadéw wewnetrz-
nych; ze strony przewodu pokarmowego — do dysfagii,
ostabienia miesni gardta, zaburzenia motoryki Zotadka,
jelit, natomiast ze strony uktadu oddechowego — zapa-
lenia ptuc lub srédmiazszowej choroby ptuc prowadza-
cej do zwtdknienia.

Zapalenie wielomieéniowe, skérno-miesniowe mo-
ze wspotistnie¢ z choroba nowotworowa, np. z rakiem
jajnika, gruczotu sutkowego, narzadu rodnego, przewo-
du pokarmowego, nerek. Dlatego wobec chorego wy-
magana jest stata czujnos¢ onkologiczna [4, 5, 9].

Zgodnie z zaleceniami American College of Rheuma-
tology zapalenie wielomieSniowe i skérno-miesniowe
mozna rozpozna¢ wtedy, gdy spetnione s3a ponizsze
kryteria diagnostyczne:

* postepujace symetryczne ostabienie miesni pasa bar-
kowego i biodrowego,

« typowe dla zapalenia miesni zmiany histologiczne,

» zwiekszona aktywnos¢ CPK lub aldolazy w surowicy,

* zmiany EMG o cechach pierwotnego uszkodzenia miesni,

* typowe zmiany na skérze, objaw Gottrona, heliotro-
powy rumief powiek.

Jezeli sg obecne 3—4 kryteria i zmiany na skorze, to
rozpoznanie DM jest pewne. W przypadku PM rozpo-
znanie jest pewne woéwczas, gdy spetnione s3 4 kryte-
ria, bez zajecia skory [5].

Pomocne w rozpoznaniu jest oznaczanie miesSniowo
specyficznych przeciwciat przeciwko syntetazom ami-
noacylo-tRNA, a zwtaszcza anty-Jol skierowanego prze-
ciwko syntetazie histydylowe] t-RNA. Ocenia sie rowniez
inne miesniowo specyficzne przeciwciata, takie jak skie-
rowane przeciwko rybonukleoproteinom anty-SPR i an-
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ty Mi-2, a takze przeciwciata przeciwjadrowe towarzy-
szgce zapaleniu miesni (anty-UIRNP, anty-Sm, anty-La,
anty-Ro, anty-PM scl, anty-U2RNP, anty-Ku). Wykonuje
sie rowniez kapilaroskopie, w ktérej mozna uwidocznié
obecnos¢ petli ,,drzewkowatych”.

Istotne znaczenie w rozpoznaniu zapalenia wielo-
miesniowego i skérno-miesniowego ma badanie elek-
tromiograficzne, ktére ujawnia cechy pierwotnego
uszkodzenia miesni, oraz badanie histopatologiczne
miesnia szkieletowego, w ktérym stwierdza sie zmiany
zapalne w tkance miesniowej z naciekiem zapalnym
wzdtuz i wewnatrz wtékien miesniowych z komérek
jednojadrowych.

Podsumowaujac, rozpoznanie ustala sie na podsta-
wie kryteribw obejmujacych:

e ostabienie miesni,

« typowe zmiany skérne,

e podwyzszenie aktywnosci enzyméw miesniowych
w surowicy,

e zmiany w badaniu EMG,

e charakterystyczne zmiany histopatologiczne.

Lekami z wyboru sa glikokortykosteroidy w dawce
1 mg/kg m.c./dobe. Leki immunosupresyjne stosuje sie
w przypadku, gdy nieskuteczna jest glikokortykosteroido-
terapia, lub gdy doszto do zajecia narzadéw wewnetrz-
nych. W leczeniu skojarzonym ze steroidami stosuje sie
cyklofosfamid, azatiopryne, niekiedy metotreksat i cyklo-
sporyne. W bardzo ciezkich przypadkach przeprowadza
sie plazmafereze i podaje dozylnie preparaty immuno-
globulin [4, 5].

W pismiennictwie opisanych zostato niewiele przy-
padkéw ostrego idiopatycznego zapalenia skdrno-mie-
Sniowego. W 2003 r. Hollar i Jorizzo opisali przypadki za-
palenia skdrno-miesniowego, ktére wystapity w 6-8 tyg.
u 6 pacjentéw stosujacych 0,1% mas¢ takrolimus.
U 5 pacjentéw stwierdzono klasyczny, petny obraz za-
palenia skérno-miesniowego z uszkodzeniem proksy-
malnych mieéni pasa barkowego na poczatku choroby,
podwyzszeniem aktywnosci enzymdéw miesniowych
oraz wynikiem badania histopatologicznego i EMG [10]
potwierdzajacym zapalenie skérno-miesniowe.

Retrospektywna ocena zainicjowana przez grupe
wioskich badaczy dotyczyta analizy 132 pacjentéw z za-
paleniem skorno-miesniowym, w tym 84 pacjentéw
z idiopatycznym zapaleniem skérno-miesniowym, 30 pa-
cjentéw z zapaleniem skérno-miesniowym w przebiegu
choroby paraneoplastycznej, 5 pacjentéw z mtodzieficza
postacig zapalenia skérno-miesniowego i 13 pacjentéw
z miopatig w przebiegu choroby [11]. Wsp6lnymi cechami
byty rumien wystepujacy na skérze w postaci heliotropu
powiek oraz grudki Gottrona. Zlewny rumien dekoltu, ra-
mion wystepowat u 5% pacjentéw z idiopatycznym zapa-
leniem skdérno-miesniowym, korelujac z aktywnoscig
choroby. Nekrotyczne uszkodzenie skéry wystepowato

u pacjentéow w przebiegu nowotworu ztosliwego (23%),
objaw Raynauda zas u 10,6% badanych z chorobg nowo-
tworowa. Dysfagia i artralgia stwierdzana byta u 20%
chorych. Obecnos¢ przeciwciat Jol zaobserwowano u 5%
chorych z idiopatycznym zapaleniem skérno-miesnio-
wym, natomiast niskie miano ANA u 1/3 pacjentéw. Po-
ziom ANA nie korelowat z aktywnoscia choroby. W bada-
nej grupie byto 99 kobiet i 33 mezczyzn, stosunek kobiet
do mezczyzn wynosit 3:1, wiek chorych wynosit Sred-
nio 53 lata. U wszystkich pacjentéw wystepowaty zmiany
skérne, natomiast u 4 pacjentéw po miesigcu wystapito
zajecie miesni, u 11 pacjentow po 3 mies., u 5 pacjentow
po 6 mies. i u 6 pacjentow po 9 mies. do wystapienia
zmian skérnych. Badanie histopatologiczne wykonane
u 47 pacjentéw wykazato u 21 z nich naciek zapalny oko-
tonaczyniowy i miedzypeczkowy, natomiast u 26 cho-
rych stwierdzono degeneracje wtékien i zanik prazkowa-
nia poprzecznego, u 3 chorych zaobserwowano specy-
ficzne zmiany w EMG [9].

Wczesne rozpoznanie zapalenia skorno-miesniowego
lub zapalenia wielomiesniowego jest istotne w zapobiega-
niu powstawaniu zmian narzagdowych oraz rozwoju groz-
nych dla zycia powiktan. Opisany przypadek potwierdza
zasadnos¢ szybkiej, szerokiej diagnostyki laboratoryjnej
i obrazowej, tacznie z oceng markeréw nowotworowych
i przeciwciat w celu wczesnego ustalenia rozpoznania oraz
wdrozenia odpowiedniego i skutecznego leczenia.
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