Praca poglgdowa

Otrzymano:
06.12.2019
Zaakceptowano:
02.03.2020
Opublikowano:
31.03.2020

Stowa kluczowe

zapalenie
skérno-miesniowe,
mlodzienicze
zapalenie
skérno-miesniowe,
diagnostyka
obrazowa,
ultrasonografia,
rezonans
magnetyczny

Keywords

dermatomyositis,
juvenile
dermatomyositis,
imaging,
ultrasound,
magnetic resonance
imaging

Wprowadzenie

Cytowanie: Sudot-Szopinska I, Jacques T, Gietka P, Cotton A:
Imaging in dermatomyositis in adults and children.

J Ultrason 2020; 20: e36-e42. doi: 10.15557/J0U.2020.0007.

Diagnostyka obrazowa zapalenia sk6rno-mi¢$niowego
u dorostych i dzieci

Imaging in dermatomyositis in adults and children

lwona Sudot-Szopinska', Thibaut Jacques?, Piotr Gietka®, Anne Cotten?

! Zaktad Radiologii, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii i Rehabilitacji, Warszawa,
Polska

2 Zaktad Radiologii Ukladu Miegsniowo-Szkieletowego, Szpital Uniwersytecki w Lille, Lille,
Francja

3 Zaktad Reumatologii Wieku Rozwojowego, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii
i Rehabilitacji, Warszawa, Polska

Adpres do korespondencji: Zaktad Radiologii, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii
i Rehabilitacji, Iwona Sudol-Szopiriska, e-mail: sudolszopinska@gmail.com

DOI: 10.15557/J0U.2020.0007

Abstract

Dermatomyositis is a rare autoimmune disorder in which an abnormal immune reaction
against vascular endothelial antigens and endomysium leads to obstructive inflammatory
changes of blood vessels within muscles, skin and other tissues. The disease is characterized
by involvement of muscles, and less frequently of other systems, including the gastrointestinal
tract, heart and lungs. Dermatomyositis may be diagnosed based on a detailed patient his-
tory, through clinical examination, detection of characteristic physical findings and certain
specialized tests. Additional imaging studies may be performed to aid in the diagnosis. These
include magnetic resonance imaging and ultrasound of the affected muscles. Magnetic reso-
nance imaging is the modality of choice in the diagnostic work-up and monitoring of derma-
tomyositis affecting muscles, fasciae, and the subcutis. It may recognize acute inflammatory
edematous changes in the affected muscles as well fatty replacement and atrophy. The role of
ultrasound to diagnose and follow up muscle echogenicity, vascularity, elasticity and volume
during treatment has increased over the last years in both adults and children. Ultrasound is
used to discriminate between high and low disease activity, may show features of subclinical
disease and may be used to confirm remission.

na sze$¢ grup: zapalenie wielomie$niowe (polymyositis, PM),
wtretowe zapalenie mie$ni (inclusion body myositis, IBM),

Zapalenie skérno-mie$niowe (dermatomyositis, DM) to
rzadka choroba o podlozu autoimmunologicznym,
w przebiegu ktérej nieprawidtowa reakcja uktadu odporno-
Sciowego skierowana przeciwko antygenom $rédblonka naczy-
niowego i endomysium prowadzi do uszkodzenia i obliteracji
drobnych naczyn w obrebie miesni, skéry i innych tkanek®.

Zapalenie skérno-mie$niowe nalezy do grupy idiopatycz-
nych miopatii zapalnych (IMZ), ktére zgodnie z ostatnimi
kryteriami klasyfikacyjnymi EULAR/ACR mozna podzielié

zapalenie skérno-miesniowe (DM), DM bez zajecia miesni,
mlodzienicze zapalenie skérno-mie$niowe (juvenile DM,
jDM) oraz mlodzienicze zapalenie mie$ni inne niz jDM®.

Wymienione DM, PM i jDM naleza réwniez do grupy
reumatycznych choréb tkanki tacznej (Tab. 1). Kazda
z tych jednostek moze dodatkowo wspétwystepowad
z inng choroba tkanki tacznej, zwykle z twardzing ukta-
dowa i toczniem rumieniowatym ukltadowym, a rzadziej
z reumatoidalnym zapaleniem stawéw lub, u dzieci,
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Tab. 1. Choroby reumatyczne nalezqce do grupy uktadowych choréb
tkanki tgcznej, w tym zapalenie skérno-miesniowe

Rozlane choroby tkanki tacznej

Reumatoidalne zapalenie stawéw

Mtodziencze idiopatyczne zapalenie stawdéw

Toczen rumieniowaty uktadowy

Zespot antyfosfolipidowy

Twardzina uktadowa

Zapalenie skorno-miesniowe i wielomigsniowe

Uktadowe waskulopatie

Zespot Sjogrena

W o ([N[fovnfnn|Dh|w N |[—

Zespoty nakfadania

—
o

Inne

z mlodzienczym idiopatycznym zapaleniem stawoéw
(MIZS). W takiej sytuacji stosuje si¢ termin zesp6t nakta-
dania®¥. Autorzy niniejszej pracy przedstawili przeglad
dostepnej literatury na temat zapalenia skérno-mie$nio-
wego u oséb dorostych i u dzieci wraz z oméwieniem
cech radiologicznych tej choroby w badaniu RTG, USG,
MR i TK.

Epidemiologia i objawy kliniczne

Roczng zapadalno$é na DM szacuje sie na 1-10 nowych
przypadkéw na milion mieszkancéw, co przeklada sie na
wspo6lczynnik zachorowalnosci na poziomie od 1/50 000 do
1/10 000. Czesciej choruja kobiety (stosunek ptci: 2K/1M).
Choroba moze pojawic¢ si¢ w kazdym wieku, ale wyréznia
si¢ dwa szczyty zachorowan: mig¢dzy 40. a 60. rokiem Zzycia
(r.z.) u dorostych oraz miedzy 5. a 15. r.z. u dzieci®.

U chorych dorostych z DM obserwuje sie zwigkszone ryzyko
rozwoju nowotworu przy ryzyku wzglednym wynoszacym
5,29 dla mezczyzn i 4,56 dla kobiet. Ryzyko to utrzymuje
sie nawet po 5 latach od wstepnego rozpoznania®. Kwestie
dotyczace podtypéw zlosliwych nowotwordw, ktére sa
w sposéb istotny zwigzane z DM, pozostaja kontrower-
syjne. W przebiegu DM opisywano czestsze wystepowa-
nie nowotworéw pluca, jajnika, trzustki, zoladka i jelita
grubego, ale u pacjentéw moga pojawic sie réznorodne
rodzaje zmian nowotworowych, co moze odzwierciedlaé¢
réznice dotyczace ryzyka choréb ztosliwych w réznych
populacjach®.

Wczesnymi objawami DM zaréwno u doroslych, jak
i u dzieci sa charakterystyczne zmiany skérne, ktére moga
poprzedzaé ostabienie mie$ni, a u nawet 40% pacjentéw
moga stanowié jedyny objaw DM (dermatomyositis sine
myositis). Do zmian skérnych naleza: charakterystyczna
wysypka mogaca wystapi¢ na gérnej powiece, czole,
policzkach i u nasady nosa (wysypka w ksztalcie motyla/
heliotropowa) lub w innych obszarach, a takze grudki
Gottrona®”®. Kolejnym gléwnym objawem choroby, obok
zajecia skory, jest postepujace ostabienie proksymalnych
mieséni z towarzyszacym bélem, tkliwoscia i sztywnoscia,
na poczatku zwigzane z obrzekiem zapalnym, a nastep-
nie z zanikiem tkanki tluszczowej i wiéknieniem migs$ni.
Zajecie duzych proksymalnych grup mig$niowych konczyn

gérnych i dolnych oraz stosunkowe oszczedzenie mig-
$ni tutlowia uznaje si¢ za obraz typowy dla DM u dzieci
i dorostych®®. Niemniej w praktyce wlasnej autorzy czesto
obserwuja zajecie takze mie$ni tutowia. W postaci uogél-
nionej moze doj$¢ do powiklan ze strony uktadu sercowo-
-naczyniowego, oddechowego (np. $rédmiazszowa choroba
ptuc) lub trawiennego®.

Objawy, a takze wyniki badania fizykalnego i obrazo-
wego w jDM sa zblizone do obserwowanych w przebiegu
DM rozpoczynajacego sie w wieku dorostym. Istniejg
jednak pewne r6znice®”19. U dzieci DM ma zwykle nagly
i bardziej ostry poczatek niz u dorostych, czesto wyste-
puja zmiany skérne, po ktérych dochodzi do ostabie-
nia miesni i ich zapalenia. Uwaza sie, ze kluczowg role
w patogenezie jDM odgrywa waskulopatia. Jej doktadny
charakter nie zostal dotad w pelni zrozumiany, ale sta-
nowi proces ztozony, uwzgledniajacy czynniki zapalne
i niezapalne prowadzace do zwezenia naczyn. Rozwdj
waskulopatii wigze sie z wystepowaniem ciezkich obja-
wéw pozamie$niowych w jDM, np. ze strony przewodu
pokarmowego i serca, sr6dmiazszowej choroby ptuc,
wrzodziejacej choroby skéry lub wapnicy, co zwiastuje
zle rokowanie. Dodatkowo u pacjentéw z waskulopa-
tig w obrebie przewodu pokarmowego wystepuja bole

Ryc. 1. Radiogramy w projekcji AP stawéw kolanowych i skokowych
16-letniego chlopca z DM: charakterystyczne dla DM rozla-
ne zwapnienia tkanek migkkich i uogélniony zanik kostny
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Ryc. 2. Dwunastoletni chlopiec z DM. A. Grudki Gottrona (hiper-
keratotyczne, rumieniowe i plaskie zmiany z centralng atro-
fig) po stronie grzbietowej stawoéw srédreczno-paliczkowych
i miedzypaliczkowych. B, C, D. Poczgtkowo w badaniu WB-
-MRI na obrazach T2-zaleznych TIRM w plaszczyinie czo-
towej widoczne charakterystyczne, rozlane, obrzgkowe zmia-
ny w kilku migsniach, w tym niewielkie zmiany w okolicy
prawego barku, w miesniu najszerszym grzbietu i okolicy
kretarza wigkszego. E, . Badanie MR 3 lata pdZniej obra-
zuje istotng progresje choroby z zajeciem migsni szyi, calych
koviczyn, plecéw i miednicy. G, H. Badanie USG migsnia
dwuglowego ramienia w plaszczyinie poprzecznej (G) i po-
dtuznej (H) wykazuje obecnosc rozleglych obszaréw o zwigk-
szonej echogenicznosci i zatarcie echostruktury wickienko-
wej miesnia, a takze pogrubialq powieZ

brzucha, zaparcia, czarne, smoliste stolce lub wymioty
z obecnos$cig krwi wynikajace z wystepowania krwa-
wigcych wrzodéw zoladka. Zwapnienia mie$ni, skéry
i tkanki podskoérnej sg czestsze i bardziej powszechne
w postaci mlodzienczej DM; ztogi cechuja sie duza
zawarto$cig wapnia i zwykle sa twarde i wieksze niz
u dorostych z DM. Zwapnienia i patologiczne zmiany
w $ciegnach moga potencjalnie prowadzi¢ do powstania
przykurczéw i miejscowych zanikéw mies$ni. W przeci-
wienstwie do DM u dorostych choroba u dzieci nie wigze
sie zwykle z wystepowaniem nowotworu oraz zmian
dotyczgcych paznokci. Ostabienie i zaburzenie funkcji
mie$ni moze postepowac i obejmowacé nie tylko typowo
miesnie szkieletowe, ale réwniez np. mie$nie w obrebie
przewodu pokarmowego, uklad sercowo-naczyniowy (tj.
serce, naczynia krwionos$ne i krazenie krwi) czy ptuca.
U dzieci moze pojawi¢ sie ch6d na palcach wtérnie do
sztywnosci stawu skokowego.

Wyniki badan obrazowych

Radiogramy

W fazie ostrej radiogramy moga przedstawiaé¢ dyskretne
pogrubienie tkanek miekkich w zakresie proksymalnych
odcinkéw konczyn, zwickszong gestosé tkanki podskoérnej
i mie$ni oraz zatartg granice miedzy tkanka podskérng
a mie$niami”?. W fazie przewleklej najbardziej typowymi
cechami na radiogramach sg zwapnienia tkanek miekkich,
stwierdzane u okoto 25-50% chorych (Ryc. 1). Zmiany te
moga potencjalnie prowadzi¢ do powstania przykurczéw
i zlokalizowanych zanikéw mie$ni. Moze tez wystgpic
zanik tkanki kostnej (osteoporoza) w okolicach kosci diu-
gich i inne powiklania, takie jak ztamania w obrebie trzo-
néw kregowych lub jalowa martwica w nastepstwie terapii
steroidowej.

jak i dorostych. Bachasson i wsp.

Ultrasonografia

W badaniu ultrasonograficznym mozna obserwowaé zwap-
nienia we wspomnianych powyzej lokalizacjach, z obecno-
$cia tylnego cienia akustycznego.

W ostrej fazie niektérzy badacze stwierdzili zwiekszenie
objetosci i obnizong echogenicznos$é miesni''-!¥9. Jednak
w wiekszosci opublikowanych danych echogeniczno$é zaje-
tych miesni ulega podwyzszeniu zaréwno w stanie ostrym,

jak i przewleklym DM, przy czym w tym drugim przypadku

opisywany obraz jest wynikiem przebudowy tkanki tluszczo-
wej 1 widknienia mie§ni®#!1115-20 (Ryc. 2). Zblizona echoge-
niczno$¢ obrzeku zapalnego w miesniach i inwolucji tkanki
tluszczowej moze zatem ograniczaé zdolnos$¢ ultrasonografii
do réznicowania migedzy fazami aktywnosci choroby®. Zanik
miesni, stanowigcy p6zny objaw w przebiegu choroby, prowa-
dzi do zmniejszenia objetosci/grubosci miesni!!?1-23 (Ryc. 3).

U os6b dorostych z DM stwierdzono, ze echogeniczno$é
mie$ni moze sie normalizowaé po rozpoczeciu leczenia,
co koreluje z poprawa stanu klinicznego"?. Habers i wsp.
odnotowali zwigkszenie echogeniczno$ci mi¢$ni w cza-
sie pierwszych 3 miesiecy po rozpoczeciu leczenia jDM
z nastepowa jej normalizacja, podczas gdy grubos$é mie-
$ni zmniejszyla sie w pierwszym miesigcu po rozpoczeciu
leczenia"?. Ponadto Bhansing i wsp. stwierdzili, ze na pod-
stawie echogeniczno$ci mie$ni mozna réznicowaé pomie-
dzy wysoka a niska aktywnoscig choroby w jDM?.

Song i wsp. przeprowadzili badanie elastograficzne u 17
pacjentéw z chorobami zapalnymi mie$ni®?. Ocenili ela-
styczno$¢ miedni za pomocy elastografii odksztalceniowej
i stwierdzili, ze w poréwnaniu z grupa kontrolna zajete
mieénie byly znacznie twardsze zaréwno u chorych dzieci,
25 w elastografii fali
poprzecznej zaobserwowali mniejsza sztywno$¢é miesni
u pacjentéw z duzym oslabieniem miesni. Moze to wskazy-
wac na potencjalne znaczenie tej metody w réznicowaniu
aktywnosci DM.

Ryc. 3. Badanie ultrasonograficzne klgbéw kciuka. Po lewej stro-
nie obrazu widoczny obrzek tkanki podskérnej kigbu kciuka
w prawej dloni z zanikiem powierzchniowej glowy migsnia
zginacza krétkiego kciuka (strzatka wskazuje Sciggno mieg-
Snia zginacza dlugiego kciuka). Po prawej stronie widoczna
zdrowa, lewa dton
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Ryc. 4. Badanie MR miednicy ujawnia obustronne aktywne zapale-
nie miesnia biodrowo-ledzwiowego u chorego dorostego z DM

Meng i wsp."® obliczyli wskazniki unaczynienia w zajetych
mie$niach w badaniu USG z opcja dopplera mocy i stwier-
dzili wyzsze warto$ci w podgrupach z krétszym czasem
trwania choroby.

Ocena echogeniczno$ci mie$ni moze takze pozwolié¢ na
monitorowanie wynikéw leczenia. W niektérych bada-
niach pozostawala ona podwyzszona pomimo norma-
lizacji warto$ci enzymoéw miesniowych, wskazujgc na
wystepowanie choroby subklinicznej"”. U dzieci z jDM
zaobserwowano, ze po okoto 10 latach od wystgpienia
pierwszych objawéw choroby u wiekszosci pacjentéw
utrzymywala sie podwyzszona echogeniczno$¢ w co naj-
mniej jednej grupie mie$ni pomimo zastosowania lecze-

nia i stwierdzenia remisji®®.

Rezonans magnetyczny

Chociaz obrazowanie metoda rezonansu magnetycznego
(magnetic resonance imaging, MRI) nie stanowi kryterium
diagnostycznego IMZ, jest ono narzedziem referencyjnym
w diagnostyce obrazowej i umozliwia najlepszg ocene nie-
prawidlowos$ci tkanek miekkich, w tym mie$ni®. W plaszczy-
znach czolowych i poprzecznych w sekwencji odwrécone;j
inwersji (short tau inversion recovery, STIR) lub na obrazach
T2-zaleznych, szczegélnie z supresjg tkanki ttuszczowej (fat
suppression, FS), mozna zaobserwowaé zmiany obrzekowe
o zwiekszonej intensywnosci sygnatu, odpowiadajgce zapale-
niu mies$ni, powiezi i tkanki podskérnej®32?. Chociaz objawy
te sg nieswoiste, rezonans magnetyczny jest szczegdlnie uzy-
teczny w obrazowaniu zmian zapalnych w obrebie mies$ni,
powierzchownych i glebokich warstw powiezi oraz w tkance
podskornej, ktére korelujg z aktywnos$cig choroby (Ryc. 4).

Rezonans magnetyczny stosuje sie ponadto w celu wyty-
powania najbardziej optymalnego miejsca do wykonania
biopsji i pobrania materialu do badania histopatologicz-
nego, ktoére stanowi ztoty standard w diagnostyce DM®.
Réwniez wykrycie klinicznie niemego zajecia grup mies$ni
lub zapalenia powiezi jest mozliwe za pomocg MRI.

Badanie MRI calego ciata (whole-body MRI, WB-MRI),
umozliwiajgce pelng ocene stanu zapalnego, wykonywane
jest w celu monitorowania przebiegu choroby oraz oceny
wynikow leczenia, w tym dzialan niepozgdanych (mar-
twica jalowa i ztamania) (Ryc. 3)®7?. Jest ono szczeg6lnie
cennym narzedziem w wykrywaniu zajecia tkanek (miesni,
powiezi) przykregostupowych, czy miednicy.

Skuteczne leczenie zapobiega atrofii ttuszczowej mie$ni. Na
obrazach T1-zaleznych uwidacznia sie ona w postaci wyso-
kiego sygnalu odpowiadajgcego degeneracji thuszczowej

Ryc. 5. Obrazy MR T2-zalezne w sekwencji FS pokazujq ewolucje zmian w migsniach u pacjenta dorostego z DM w stadium poczgtkowym (A)
oraz po 4 miesiqcach od rozpoczgcia terapii kortykosteroidowej (B); cechy inwolucji tkanki ttuszczowej pomimo wdrozenia leczenia
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Ryc. 6. Obrazy T1-zalezne w badaniu MR ukazujq obustronny zanik
miesni i zajecie tkanki tiuszczowej w obrebie migsni miednicy
i uda; DM w poZnym stadium zaawansowania

mies$ni, co ma miejsce w przewleklej fazie choroby i wska-
zuje na uszkodzenie mie$ni®7?%2% (Ryc. 5, Ryc. 6).

Tomografia komputerowa

Tomografia komputerowa jest badaniem mniej doktadnym
w ocenie obrzeku/stanu zapalnego mie$ni. Mozna rozwazy¢

=

jej wykonanie, gdy podejrzewa si¢ zakazne podloze cho-
roby, w celu wykluczenia ropnego zapalenia mieé$ni lub
ropnia®. Tomografia komputerowa jest tez bardziej czula
niz rezonans magnetyczny w wykrywaniu wapnicy (Ryc. 7).

Leczenie i rokowanie u chorych z zapaleniem
skérno-mie¢$niowym

Chociaz zapalenie skérno-mie$niowe jest choroba nieule-
czalng, mozliwe jest uzyskanie dlugofalowej remisji®?.
Smiertelno$é szacuje si¢ na 10% w populacji pacjentéw
dorostych, a przyczyna zgonu zwykle jest zwigzana z nowo-
tworem lub powiklaniami ze strony ptuc. Moga wystapié¢
tez powiklania zwigzane z leczeniem, a zajecie mie$ni
moze znacznie pogorszy¢ jako$¢ zycia pacjentéw.

U dzieci wyréznia sie 3 typy przebiegu choroby:

1. Monocykliczny, gdzie wystepuje tylko jeden epizod
choroby w ciggu 2 lat od rozpoczecia leczenia, po kt6-
rym nastepuje remisja i nie notuje si¢ nawrotéw;

2. Policykliczny, w ktérym dlugie okresy remisji sa prze-
rywane nawrotami;

3. Ze stala, przewleklg aktywnoscia.

Leczenie DM opiera sie na glikokortykosteroidach (gléwnie
prednizonie) lub lekach niesteroidowych, takich jak metotrek-
sat (MTX) lub azatiopryna. Poniewaz dzialanie MTX staje sie
zauwazalne po 3 miesigcach od wdrozenia, szczegdlnie dzieci
z ciezkim ostabieniem mieéni (niektére z nich nie sg w stanie
staé, siedzied itp.) moga poczatkowo wymagac leczenia z zasto-
sowaniem duzych dawek prednizonu, ktéry zaczyna dziataé¢
natychmiast. Terapia duzymi dawkami glikokortykoidéw moze
jednak powodowa¢ dziatania niepozadane, szczegdlnie przy
dlugotrwatym podawaniu. Z tego powodu z chwilg wystapienia
poprawy klinicznej dawki kortykosteroidéw mozna stopniowo
zmniejsza¢ do najmniejszej, wystarczajacej do utrzymania pra-
widlowych pozioméw enzyméw i poprawy objawéw. Terapie

Ryc. 7. W TK i na radiogramach klatki piersiowej widoczne rozlane, grudkowe zwapnienia w tkankach migkkich u pacjenta z rozpoznanym DM
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biologiczne (rytuksymab i terapia anty-TNF) stosuje sie rzadko,
wylacznie w trudnych, opornych na leczenie przypadkach.

Wedlug ekspertéw, dzieci z DM moga z reguly odstawié
prednizon po okolo dwéch latach od ustgpienia obja-
wow (czyli po 2 latach remisji). Brakuje jednak doktadnej
metody umozliwiajgcej monitorowanie choroby, a w szcze-
g6lnosci, potwierdzenie remisji.

Whnioski

Zapalenie skérno-mie$niowe jest rzadka chorobg uktadowa,
ktéra przed lekarzem stawia wiele wyzwan zaréwno na etapie
diagnostyki, jak i leczenia. Na chwilg obecna MR jest metoda
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