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2. DIAGNOZA | LECZENIE

2.1 Czy choroba przebiega inaczej u dzieci i u dorostych?

U dorostych zapalenie skérno-miesniowe moze by¢ wtérne do
problemdéw nowotworowych. MZSM wystepujgce u dzieci nie ma
powigzania z wystepowaniem nowotworéw

U dorostych istnieje stan, w ktérym tylko miesnie sa dotkniete chorobg
(zapalenie wielomiesniowe), u dzieci jest to bardzo rzadkie. U dorostych
w badaniach czasami mozna wykry¢ specyficzne przeciwciata. Wiele z
tych przeciwciat nie wystepuje u dzieci, chociaz w ciggu ostatnich 5 lat
wykryto u nich specyficzne przeciwciata. Wapnica czesciej wystepuje u
dzieci niz u dorostych.

2.2 Jak diagnozuje sie te chorobe? Jakie badania sie wykonuje?
Zeby mozna byto zdiagnozowa¢ MZSM, trzeba wykonac¢ badanie
fizykalne oraz badania krwi i inne, takie jak rezonans magnetyczny albo
biopsja miesnia. Kazde dziecko jest inne i to lekarz powinien
zdecydowac o tym, jakie testy bedg najodpowiedniejsze. MZSM moze
objawiac sie ostabieniem miesni (dotyczgcym miesni ud i gérnych czesci
ramienia) i specyficznymi wysypkami skérnymi - w tych przypadkach
MZSM jest tatwiejsze do zdiagnozowania. Badanie fizykalne powinno
obejmowac ocene sity miesni, wysypek skérnych i naczyn krwionosnych
w tozysku paznokcia.

Czasami MZSM moze miec objawy takie jak inna choroba
autoimmunologiczna (np. zapalenie stawéw, toczeh rumieniowaty
uktadowy lub zapalenie naczyn) albo jak wrodzona choroba miesni.
Badania pomogg zdiagnozowac chorobe, ktérg ma Pana(-i) dziecko.
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Badania krwi

Badania krwi sg wykonywane w celu znalezienia zrédta stanu
zapalnego, okreslenia funkcji uktadu odpornosciowego i problemdéw
wtérnych wobec zapalenia, takich jak nieszczelne miesnie. U wiekszosci
dzieci z MZSM miesnie stajg sie ,,nieszczelne". Oznacza to, ze w
komérkach miesniowych sg substancje, ktére przenikajg do krwi, gdzie
mozna je wykry¢. Najwazniejsze z nich to biatka zwane enzymami
miesniowymi. Badania krwi wykonuje sie, by oszacowa¢, jak aktywna
jest choroba, i znalez¢ odpowiedni sposob leczenia (patrz ponizej).
Mozna oceniac piec¢ réznych enzymow miesniowych: kinaze keratynowg
(CK), dyhydrogenaze mleczanowga (LDH), aminotransferaze
asparaginianowa, (AST), aminotransferaze alaninowg (ALT) i aldolaze.
Poziom przynajmniej jednego z nich jest podwyzszony u wiekszosci
pacjentéw, chociaz nie zawsze. W postawieniu diagnozy mogg by¢
pomocnhe réwniez inne badania laboratoryjne. Sg to m.in. badania
przeciwciat przeciwjgdrowych (ANA), przeciwciat specyficznych dla
stanu zapalnego miesni (MSA) i przeciwciat towarzyszgcych zapaleniu
miesni (MAA). ANA i MAA moga by¢ dodatnie w innych chorobach
autoimmunologicznych.

Rezonans magnetyczny
Stan zapalny miesnia mozna oceni¢ za pomocg technik rezonansu
magnetycznego (MRI).

Inne badania miesni

Informacje uzyskane w wyniku biopsji miesnia (pobrania wycinkéw
miesnia) sg istotne dla potwierdzenia diagnozy. Dodatkowo, biopsja
moze by¢ narzedziem badawczym do lepszego zrozumienia choroby.
Funkcjonalne zmiany w miesniu mozna zbadac specjalnymi
elektrodami, wprowadzanymi do miesni jak igty (elektromiografia).
Badanie to moze byc¢ uzyteczne do odrdéznienia MZSM od niektérych
wrodzonych choréb miesnia, ale w oczywistych przypadkach nie zawsze
jest konieczne.

Inne badania

Istniejg rowniez inne badania, ktére mozna wykona¢, zeby sprawdzi¢,
czy chorobg nie zostaty zajete inne narzady. Elektrokardiografia i USG
serca sg uzyteczne w wykrywaniu chordb serca, natomiast
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przeswietlenia klatki piersiowej lub tomografia komputerowa razem z
badaniami funkcji ptuc mogg ujawnic¢ zajecie ptuc. Przeswietlenie
rentgenowskie procesu potykania dzieki uzyciu specjalnego ptynnego
srodka kontrastowego wykrywa zajecie miesni gardtfa i przetyku. Mozna
wykonac USG brzucha, aby wykry¢ zajecie jelita.

2.3 Jakie jest znaczenie badan?

Typowe przypadki MZSM mozna zdiagnozowac na podstawie ostabienia
miesni (objawy ze strony miesni ud i gérnych czesci ramion) oraz
klasycznych wysypek skérnych. Woéwczas badania sg potrzebne, by
potwierdzi¢ diagnoze MZSM i monitorowac leczenie. Chorobe miesni
mozna oceni¢ na podstawie znormalizowanych testow i skal oceny sity
miesni: CMAS i MMT8 oraz badania krwi (okreslenie poziomu enzyméw
miesniowych i stan zapalny).

2.4 Leczenie

MZSM jest chorobg uleczalng, chociaz dotad nie ustalono sposobu
catkowitego jej wyleczenia. Celem terapii jest kontrolowanie choroby,
czyli zmniejszenie jej aktywnosci lub uzyskanie dtugotrwatego stanu, w
ktéorym dziecko nie ma objawdw choroby (remisja choroby). Leczenie
jest indywidualnie dostosowywane do kazdego pacjenta Jesli choroba
nie jest kontrolowana, moze spowodowac nieodwracalne szkody , w tym
niepetnosprawnosé, ktéra pozostanie, nawet gdy ustanie aktywnosc
choroby.

U wielu dzieci waznym elementem leczenia jest fizjoterapia; niektére
dzieci i ich rodziny wymagajg réwniez wsparcia psychologa, zeby
poradzi¢ sobie z chorobg i jej wptywem na ich codzienne zycie.

2.5 Na czym polega leczenie?

Wszystkie leki dziatajg poprzez hamowanie uktadu odpornosciowego w
celu sttumienia stanu zapalnego i zapobieganiu uszkodzeniom
narzgdow.

Kortykosteroidy
Te leki doskonale sprawdzajg sie w szybkim opanowaniu stanu
zapalnego. Czasem kortykosteroidy podaje sie dozylnie (poprzez
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wktucie dozylne), zeby lek szybko dostat sie do organizmu. Moze to
uratowac zycie.

Dziatania niepozgdane mogg wystgpic jezeli choroba wymaga
przewlektego stosowania wysokich dawek kortykosteroidéw. Dziatania
niepozgdane obejmujg zaburzenia wzrastania , zwiekszenie ryzyka
infekcji, nadcisnienie i osteoporoze Kortykosteroidy podawane w matej
dawce nie powodujg znaczacych powiktan; wiekszos¢ probleméw
obserwuje sie w czasie przyjmowania wiekszych dawek. Kortykosteroidy
ostabiajg wytwarzanie steroidéw przez organizm (kortyzol), co moze
spowodowac powazne powiktania, a nawet zagrozenie zycia, jesli
leczenie zostanie nagle przerwane. Dlatego dawki kortykosteroidéw
nalezy zmniejszac powoli. W potagczeniu z kortykosteroidami mozna
stosowac inne leki immunosupresyjne (takie jak metotreksat), aby
dtugotrwale opanowac tan zapalny. Aby uzyskac wiecej informacji, patrz
leczenie farmakologiczne.

Metotreksat

Dziatanie leku obserwowane jest po 6 do 8 tygodniach jego stosowania,
dlatego zwykle przepisuje sie go w celu dtuzszego leczenia. Do jego
gtéwnych dziatah niepozgdanych nalezg nudnosci mdtosci wystepujgce
w trakcie zazywania. Mogg sie tez pojawic¢ inne dziatania niepozadane,
takie jak: owrzodzenie ust, wypadanie wtoséw, spadek ilosci biatych
krwinek albo podwyzszenie poziomu enzyméw watrobowych. Problemy
z watrobg majg tagodng postad, ale moga sie pogarszad, jesli spozywa
sie alkohol. Zastosowanie kwasu foliowego lub folinowego - witaminy,
zmniejsza ryzyko dziatan niepozgdanych, zwtaszcza jesli chodzi o
czynnosci watroby. Teoretycznie wystepuje zwiekszone ryzyko infekcji,
chociaz w praktyce problemy takie nie sg obserwowane z wyjgtkiem
ospy wietrznej. Podczas leczenia nalezy unikac zajscia w cigze ze
wzgledu na wptyw metotreksatu na ptdd.
Jesli choroby nie mozna kontrolowac przez potgczenie kortykosteroidow
i metotreksatu, mozliwe jest zastosowanie kilku innych rodzajéw terapii,
w roznych kombinacjach.

Inne leki immunosupresyjne

Cyklosporyna, podobnie jak metotreksat, jest zwykle przepisywana na
dtuzszy czas. Jej dtugoterminowe dziatania niepozadane obejmuja
podwyzszenie ciSnienia krwi, zwiekszenie owtosienia ciata, powiekszenie
dzigset i problemy z nerkami. Mykofenolat mofetylu réwniez jest




stosowany dtugoterminowo. Zwykle jest dobrze tolerowany. Jego
gtéwne dziatania niepozgdane to bdl brzucha, biegunka i zwiekszone
ryzyko infekcji. Cyklofosfamid moze by¢ wskazany w przypadkach
wystepowania ostrych objawéw albo w chorobie odpornej na leczenie.
Dozylna immunoglobulina (IVIG)
Ten lek zawiera skoncentrowane ludzkie przeciwciata z krwi. Jest on
podawany dozylnie i oddziatuje na uktad odpornosciowy, powodujgc
zmniejszenie stanu zapalnego. Doktadny mechanizm jego dziatania nie
jest znany.

Fizjoterapia i ¢wiczenia

Najbardziej powszechne fizyczne objawy MZSM to ostabienie miesni i
sztywnos¢ stawodw, skutkujgce zmniejszong mobilnoscig i sprawnoscia.
Skracanie sie dotknietych chorobg miesni moze prowadzi¢ do
ograniczenia ruchu. Skutki te mozna tagodzi¢ za pomocg regularnych
zabiegdéw fizjoterapeutycznych. Fizjoterapeuta powinien nauczy¢
zaréwno dzieci, jak i rodzicéw odpowiedniego rozciggania, wzmacniania
i ¢wiczenia sprawnosci. Celem leczenia jest wzmocnienie sity miesni i
ich wytrzymatosci oraz zwiekszanie i utrzymywanie zakresu ruchomosci
stawdw. Nadzwyczaj wazne jest, by rodzice wspierali dziecko i byli
zaangazowani w realizacje programu ¢wiczen.

Leczenie pomochicze
Zaleca sie przyjmowanie preparaty waphnia i witaminy D.

2.6 Jak dtugo powinno trwac leczenie?

Czas trwania leczenia jest indywidualny dla kazdego dziecka. Zalezy on
od tego, jak MZSM przebiegau danego dziecka. Wiekszos¢ dzieci z
MZSM jest leczona przez 1-2 lata, ale niektére wymagajg leczenia przez
wiele lat. Celem leczenia jest uzyskanie kontroli nad chorobg. Leczenie
moze by¢ stopniowo ograniczane i zakonczone, gdy u dziecka wystapi
dtuzszy okres nieaktywnej choroby (zwykle wiele miesiecy). MZSM
uznaje sie za nieaktywne, jesli dziecko dobrze sie czuje, nie ma
objawowchoroby i ma prawidtowe wyniki badan krwi. Stwierdzenie
braku aktywnosci choroby , jest bardzo wnikliwym procesem, w ktérym
nalezy rozwazy¢ wszystkie aspekty.
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2.7 Czy mozna stosowacd leczenie niekonwencjonalne lub
uzupetniajace?

Istnieje wiele uzupetniajgcych i alternatywnych sposobdw leczenia, co
moze dezorientowac pacjentdéw i ich rodziny. Skutecznosci wiekszosci
terapii nie udowodniono. Nalezy doktadnie przemyslec ryzyko i korzysci
zwigzane z takimi terapiami, poniewaz niewiele jest udowodnionych
korzysci a mogg pochtaniac wiele czasu i pieniedzy oraz by¢
obcigzeniem dla dziecka. W celu uzyskania szerszych informacji o
leczeniu uzupetniajgcym i alternatywnym, prosze porozmawiac ze
swoim reumatologiem dzieciecym. Niektére terapie mogg wchodzi¢ w
interakcje z konwencjonalnymi lekami. Wiekszos¢ lekarzy nie bedzie
miata nic przeciwko leczeniu uzupetniajgcemu, pod warunkiem ze
pacjent bedzie przestrzegat zalecen lekarskich. Bardzo wazne jest, zeby
nie zaprzestawac przyjmowania przepisanych lekéw. Poniewaz leki,
takie jak kortykosteroidy, stuzg do kontrolowania MZSM , ich
odstawienie moze byc¢ bardzo niebezpieczne. Zachecamy do oméwienia
watpliwosci zwigzanych z lekami z lekarzem Pana(-i) dziecka.

2.8 Kontrole

Regularne kontrole sg bardzo wazne. W czasie wizyt lekarskich na
biezagco sprawdzana jest aktywnosc¢ choroby i potencjalne dziatania
niepozadane leczenia. Poniewaz MZSM moze zajgc rézne czesci ciata,
lekarz bedzie potrzebowat doktadnie zbadac dziecko. Czasami bedg
wykonywane szczegbétowe pomiary sity miesni Badanie krwi jest czesto
wymagane do okreslenia skutké4w choroby i monitorowania leczenia.

2.9 Rokowanie (dtugoterminowe skutki choroby)

Przebieg MZSM zwykle przyjmuje jedng z 3 postaci:

MZSM z przebiegiem monocyklicznym: tylko jeden epizod choroby, po
ktéorym nastepuje remisja (tj. brak aktywnosci chorobowej) w ciggu 2 lat
od poczatku choroby, bez nawrotéw. MZSM z przebiegiem
policyklicznym: mogg wystepowac dtugie okresy remisji (brak
aktywnosci chorobowej i dobry stan dziecka) przeplatane okresami
nawrotow MZSM, ktére czesto zdarzajg sie, kiedy leczenie jest
redukowane lub zakonczone MZSM z przewlektg aktywnoscia:
charakteryzuje sie statg aktywnoscig nieustepujgcamimo leczenia
(choroba przewlekta, nawracajgca); u pacjentéw nalezacych do tej
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grupy wystepuje podwyzszone ryzyko wystgpienia powiktah. W
porownaniu z dorostymi z zapaleniem skdérno-miesniowym, dzieci z
MZSM ogdlnie lepiej znosza chorobe i nie rozwijajg sie u nich
nowotwory. U dzieci z MZSM, u ktérych zostaty zajete narzady
wewnetrzne, takie jak ptuca, serce, uktad nerwowy albo jelita, choroba
jest duzo powazniejsza. MZSM moze zagrazac zyciu, ale zalezy to od
stopnia nasilenia objawdw choroby, stopnia zapalenia miesni, od tego,
ktore narzady sg zajete chorobg oraz od wystgpienia wapnicy (ztogi
waphnia pod skérg). Dtugoterminowe problemy mogg by¢ spowodowane
przez wzmozone napiecie miesniowe (przykurcze), zaniki miesniowe i
wapnica
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