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Streszczenie

Zapalenie skórno-mięśniowe (dermatomyositis – DM) zalicza się do gru-
py tzw. idiopatycznych miopatii zapalnych (ang. idiopathic inflamma-
tory myopathies – IIM). Schorzenie to ma podłoże autoimmunologicz-
ne, cechuje się obecnością zmian skórnych i/lub objawami zapalenia 
mięśni. Wyróżnia się tzw. klasyczną postać DM, postać dziecięcą DM 
oraz paraneoplastyczną DM, DM indukowane lekami i DM bez zaję-
cia mięśni. Ostatnio obserwuje się dynamiczny postęp w identyfikacji 
nowych autoprzeciwciał towarzyszących poszczególnym odmianom 
DM, w  tym anty-TIF1, anty-NXP2, anty-SAE czy anty-MDA5. Praw-
dopodobnie w niedalekiej przyszłości przyczyni się on do zwiększenia 
częstości rozpoznawania DM i  jego poszczególnych odmian, lepszej 
stratyfikacji pacjentów pod względem ryzyka zajęcia poszczególnych 
narządów wewnętrznych oraz wpłynie na całościową poprawę wyni-
ków leczenia. Obecnie glikokortykosteroidy są podstawą terapii DM, 
jednak wprowadzenie do lecznictwa szeregu nowych leków immu-
nomodulujących i immunosupresyjnych, w tym leków biologicznych, 
wiąże się ze znaczącym zwiększeniem przeżywalności pacjentów z tą 
chorobą. W niniejszej pracy dokonano przeglądu piśmiennictwa na te-
mat najnowszych trendów w diagnostyce i leczeniu DM. 

Abstract

Dermatomyositis (DM) is one of the so-called idiopathic inflammatory 
myopathies (IIM). Dermatomyositis is an autoimmune disorder charac-
terized by the presence of cutaneous lesions and/or symptoms of mus-
cle involvement with the following variants: the “classic” variant of DM, 
juvenile DM, paraneoplastic DM, drug-induced DM and amyopathic 
DM. Dynamic discoveries of novel autoantibodies, including anti-TIF1, 
anti-NXP2, anti-SAE or anti-MDA5, related to certain DM variants, have 
been described in recent years. It seems that these antibodies will contrib-
ute to better recognition of DM and its particular variants, a better risk 
stratification for predicting internal organ involvement, and to a global 
improvement of treatment outcome. Corticosteroids remain the mainstay 
of DM therapy, but new immunomodulatory and immunosuppressive 
agents, including biologicals, resulted in a significant increase of the sur-
vival rate of DM patients. Here, we review the current literature data on 
DM with special emphasis on new trends in its diagnostics and treatment.
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Wprowadzenie

Zapalenie skórno-mięśniowe (dermatomyositis – DM) 
wraz z  zapaleniem wielomięśniowym (polymyositis 
– PM) i  wtrętowym zapaleniem mięśni (ang. inclu-
sion body myositis – IBM) zaliczane jest do grupy tzw. 
idiopatycznych miopatii zapalnych (ang. idiopathic 
inflammatory myopathies – IIM) (ryc. 1). Schorzenie 
to ma podłoże autoimmunologiczne, cechuje się 
obecnością zmian skórnych i/lub objawów zapale-
nia mięśni. Wyróżnia się tzw. klasyczną postać DM, 
postać dziecięcą DM (ang. juvenile dermatomyositis 
– JDM), postać paraneoplastyczną DM (ang. para-
neoplastic dermatomyositis – PDM), DM indukowane 
lekami (ang. drug-induced dermatomyositis – DIDM) 
oraz DM bez zajęcia mięśni (ang. amyopathic derma-
tomyositis – ADM) [1]. Zapalenie skórno-mięśniowe 
jest najczęstszą jednostką chorobową z  grupy IIM 
we wszystkich przedziałach wiekowych, a jego roz-
powszechnienie szacuje się na 5–11 przypadków na  
100 000 mieszkańców [2–4].

Zmiany skórne

Zmiany skórne w przebiegu DM z reguły poprze-
dzają wystąpienie objawów zajęcia mięśni o  kilka 

miesięcy do nawet kilku lat, choć w niektórych przy-
padkach mogą wystąpić równocześnie z  objawami 
mięśniowymi. W 1994 roku Euwer i Sontheimer [5] 
zaproponowali nową klasyfikację zmian skórnych 
w przebiegu DM w zależności od stopnia ich swoisto-
ści dla choroby: wykwity patognomoniczne dla DM, 
wykwity wysoce charakterystyczne dla DM oraz 
wykwity mogące odpowiadać DM (tab. 1). Do ma-
nifestacji skórnych patognomonicznych dla DM za-
liczane są grudki Gottrona i objaw Gottrona. Grudki 
Gottrona (ryc. 2 A), zlokalizowane są głównie na po-
wierzchniach grzbietowo-bocznych stawów między-
paliczkowych i stawów śródręczno-palcowych, mają 
barwę fiołkową, hiperkeratotyczną powierzchnię, 
z  widoczną centralną atrofią [6]. Wśród niektórych 
badaczy panuje przekonanie, że nie są one wykwi-
tami pierwotnymi, ale powstają wtórnie do drapa-
nia [7]. Objaw Gottrona (ryc. 2 B) to symetryczny, 
fiołkowy rumień z  towarzyszącym obrzękiem lub 
bez obrzęku obejmujący skórę powierzchni grzbie-
towych stawów międzypaliczkowych i  stawów 
śródręczno-paliczkowych, wyrostków łokciowych, 
powierzchni wyprostnych stawów kolanowych i ko-
stek przyśrodkowych. Grudki Gottrona i objaw Got-
trona występują odpowiednio u 54% i 46% chorych 
i są jednymi z najczęściej występujących wykwitów 

Rycina 1. Podział idiopatycznych miopatii zapalnych
OM – zapalenie mięśni gałkoruchowych, FNM – focal nodular myositis, EM – eozynofilowe zapalenie mięśni lub omięsnej, GM – ziarniniakowe zapalenie mięśni.

Figure 1. Classification of idiopathic inflammatory myopathies
OM – orbital myositis, FNM – focal nodular myositis, EM – eosinophilic myositis/perimyositis, GM – granulomatous myositis.
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skórnych w ADM. Teleangiektazje okołopaznokcio-
we (ryc. 2 C), rumień heliotropowy (ryc. 2 D) i syme-
tryczny rumień zlokalizowany na powierzchniach 
grzbietowych rąk i  wzdłuż przebiegu ścięgien rąk, 
na barkach, wyprostnych powierzchniach ramion 
i  przedramion, szyi, dekolcie, górnej części klatki 
piersiowej, centralnej części twarzy i czoła zaliczane 
są do zmian skórnych wysoce charakterystycznych 
dla DM (ryc. 2 E) [6]. Ostatnia grupa wykwitów to 
zmiany skórne mogące odpowiadać DM, wśród któ-
rych wyróżniono poikilodermię obejmującą głównie 
tylną powierzchnię barków, plecy, pośladki, dekolt 
i klatkę piersiową oraz wapnicę podskórną polegają-
cą na odkładaniu się pod skórą złogów wapnia two-
rzących guzy. Należy również wspomnieć o rzadziej 
występujących w  tym schorzeniu zmianach skór-
nych, które przy braku lub niewielkich objawach 
mięśniowych mogą sugerować inne rozpoznanie niż 
DM, zwłaszcza o tzw. ręce mechanika, ze zmianami 
przypominającymi wyprysk rogowaciejący rąk. Ka-
zuistycznie opisywanym wariantem DM jest tzw.  
postać Wonga, imitująca łupież czerwony mieszko-
wy (ryc. 2 F), po raz pierwszy opisana w 1953 roku 
przez O’Leary’ego na przykładzie pacjenta z  roz-
poznanym DM współwystępującym z  uogólnio-
nym rumieniem i hiperkeratozą podeszew stóp [8]. 
U wszystkich opisanych dotychczas pacjentów z  tą 
rzadką odmianą DM wykwity skórne zlokalizowa-
ne były okołomieszkowo. Obraz histopatologiczny 
bioptatu ze zmian skórnych u pacjentów z postacią 
Wonga może odpowiadać zarówno DM, jak i łupie-
żowi czerwonemu mieszkowemu [9, 10]. 

Warto pamiętać, że często zgłaszanym przez pa
cjentów objawem towarzyszącym zmianom skór-
nym w  przebiegu DM jest świąd, jednak w  piś
miennictwie niewiele jest danych oceniających jego 
rzeczywiste rozpowszechnienie. W  badaniu ankie-
towym przeprowadzonym przez Shirani i  wsp. [7] 
u 26 chorych z DM świąd raportowany był u ponad 
80% respondentów. W skali VAS (0–100 pkt) jego na-
silenie zostało ocenione na 44,6 pkt, z  okresowymi 
zaostrzeniami do powyżej 60 pkt. Świąd może być 
jednym z objawów pozwalających na zróżnicowanie 
DM z  toczniem rumieniowatym układowym prze-
biegającym z  wtórnym zapaleniem mięśni, w  któ-
rym rzadko obserwuje się występowanie świądu.

Autoprzeciwciała i ich użyteczność 
kliniczna

Do niedawna panowało przekonanie, że auto-
przeciwciała stwierdzane są jedynie u  około 50% 
chorych na miopatie zapalne, jednak nowsze do-
niesienia pokazują, że mogą one być obecne nawet 
u 80% chorych. Wzrost częstości wykrywanych auto-
przeciwciał jest związany z jednej strony z nowymi, 

czulszymi metodami diagnostycznymi, a  z  drugiej 
– z  odkryciem nowych autoprzeciwciał [11]. Auto-
przeciwciała występujące u chorych na miopatie za-
palne można podzielić na autoprzeciwciała swoiste 
dla zapalenia mięśni (ang. myositis-specific autoanti-
bodies – MSAs) (tab. 2 i  3) i  autoprzeciwciała towa-
rzyszące zapaleniu mięśni (ang. myositis-associated 
autoantibodies – MAAs) (tab. 4). Pierwsze z  nich są 
wysoce specyficzne dla schorzeń z  grupy miopatii 
zapalnych, drugie natomiast cechują się mniejszą 
swoistością i stosunkowo często występują również 
u chorych z  innymi układowymi chorobami tkanki 
łącznej. Na podstawie rodzaju stwierdzonych MSAs 
możliwe jest wyodrębnienie tzw. fenotypów klinicz-
nych choroby, których znajomość pozwala z  kolei 
oszacować ryzyko powikłań u danego pacjenta [12].

Autoprzeciwciała swoiste dla zapalenia mięśni 
(MSAs)

Przeciwciała antysyntetazowe

Przeciwciała skierowane przeciwko cytoplazma-
tycznej syntetazie aminoacylo-tRNA (ang. aminoacyl-

Tabela 1. Podział zmian skórnych występujących w zapaleniu skórno-
-mięśniowym proponowany przez Euwera i Sontheimera [5]
Table 1. Classification of skin lesions in dermatomyositis as proposed 
by Euwer and Sontheimer [4]

Zmiany skórne patognomoniczne dla DM:

grudki Gottrona – zlokalizowane głównie na powierzchniach 
grzbietowo-bocznych stawów międzypaliczkowych 
lub śródręczno-paliczkowych, barwy fiołkowej, 
o hiperkeratotycznej powierzchni, z centralną atrofią

objaw Gottrona – symetryczny, fiołkowy rumień, z obrzękiem 
lub bez obrzęku, obejmujący powierzchnie grzbietowe 
stawów międzypaliczkowych lub śródręczno-paliczkowych, 
powierzchnie wyprostne stawów kolanowych i kostki 
przyśrodkowe

Zmiany wysoce charakterystyczne dla DM:

rumień heliotropowy wokół oczu – o fiołkowym 
zabarwieniu, z obrzękiem lub bez obrzęku powiek i tkanki 
okołooczodołowej

teleangiektazje okołopaznokciowe – z atrofią lub bez atrofii 
oskórka

symetryczny rumień – o fiołkowym odcieniu, zlokalizowany 
na powierzchniach grzbietowych rąk i palców, wzdłuż 
przebiegu ścięgien rąk, na wyprostnych powierzchniach ramion 
i przedramion, barkach, szyi, dekolcie, górnej części klatki 
piersiowej, centralnej części twarzy i czoła

Zmiany mogące odpowiadać DM:

poikilodermia – fiołkowy rumień z towarzyszącymi 
teleangiektazjami, hipopigmentacją, hiperpigmentacją 
i powierzchowną atrofią, obejmujący głównie tylną 
powierzchnię barków, plecy, pośladki, dekolt i górną część  
klatki piersiowej 

wapnica podskórna – złogi wapnia zlokalizowane w tkance 
podskórnej 
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Rycina 2. Zmiany skórne w zapaleniu skórno-mięśniowym. A – Grudki Gottrona – typowa lokalizacja na skórze okolicy wyrostka łok-
ciowego; B – objaw Gottrona; C – teleangiektazje okołopaznokciowe; D – rumień heliotropowy wokół oczu – zwraca uwagę fiołkowe 
zabarwienie zmian i obrzęk powiek oraz okolicy oczodołowej; E – symetryczny rumień zlokalizowany na twarzy i dekolcie; F – odmiana 
Wonga zapalenia skórno-mięśniowego – uwagę zwracają rozległe zmiany skórne z poletkami zdrowej skóry przypominające łupież 
czerwony mieszkowy
Figure 2. Cutaneous lesions in dermatomyositis. A – Gottron’s papules. Usual location on the olecranon process; B – Gottron’s sign; C – pe­
riungual telangiectasia; D – periorbital heliotrope erythema – note the violaceous color of the lesions and periorbital edema; E – symmetrical 
erythema involving the face and V-area of the anterior chest; F – Wong type of dermatomyositis – note the widespread distribution of skin lesions 
with small areas of healthy skin typical for pityriasis rubra pilaris morphology
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Tabela 2. Autoprzeciwciała antysyntetazowe
Table 2. Antisynthetase autoantibodies

Autoprzeciwciało Autoantygen Częstość występowania 
w DM (%)

Zapalenie 
mięśni (%)

Fenotyp kliniczny

anty-Jo-1 syntetaza  
histydylowa-tRNA 

15–30 78–100 zapalenie stawów (75%),
objaw Raynauda (50%),
„ręka mechanika” (20%) 

anty-PL-7 syntetaza treonylowa-tRNA 2–5 84 często choroba śródmiąższowa płuc,
objawy zajęcia mięśni łagodniejsze 

anty-PL-12 syntetaza alanylowa-tRNA 2–5 60 nadciśnienie płucne,
zajęcie przełyku 

anty-EJ syntetaza glicylo-tRNA 2–5 100 DM

anty-OJ syntetaza izoleucylo-tRNA < 2 100 choroba śródmiąższowa płuc (100%) 

anty-Ks (AsnRS) syntetaza asparagino-tRNA < 2 0 choroba śródmiąższowa płuc

anty-Zo syntetaza  
fenyloalanylo-tRNA 

< 1 100 niespecyficzna choroba śródmiąższowa 
płuc 

anty-YRS (Ha) syntetaza tyrozylo-tRNA < 1
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-tRNA synthetase – ARS) są najczęściej stwierdzanymi 
autoprzeciwciałami u  dorosłych pacjentów z  zapa-
leniem mięśni (tab. 2). Częstość ich występowania 
u  chorych na PM/DM szacuje się na 25–35%, przy 
czym u chorych na DM stwierdzane są z nieco mniej-
szą częstością niż u pacjentów z PM [12], natomiast 
w  JDM i  w  innych układowych chorobach tkanki 
łącznej wykrywane są rzadko. Do przeciwciał tej 
grupy należą: anty-Jo-1, anty-PL-7, anty-PL-12, anty-
-EJ, anty-OJ, anty-KS, anty-Ha i  anty-Zo. Część ba-
daczy w przypadku stwierdzenia przeciwciał anty-
syntetazowych rozpoznaje zespół antysyntetazowy 
(ang. antisynthetase syndrome – ASS) – rzadkie, hete-

rogenne schorzenie, w którym nakładają się zapale-
nie mięśni, zapalenie stawów bez nadżerek i zajęcie 
narządów wewnętrznych, zwłaszcza śródmiąższo-
wa choroba płuc (ang. interstitial lung disease – ILD). 
Objawom ASS wymienionym powyżej często towa-
rzyszy gorączka, objaw Raynauda i typowe zmiany 
skórne, takie jak: hiperkeratoza, złuszczanie i  pęk-
nięcia naskórka opuszek oraz bocznych powierzch-
ni palców rąk (tzw. ręce mechanika), a także grudki 
Gottrona i rumień heliotropowy [13–15]. Najczęściej 
występującymi autoprzeciwciałami w  ASS są anty-
-Jo-1, które stwierdza się aż u  około 75% chorych. 
Warto podkreślić, że przeciwciała anty-Jo-1 zwykle 

Tabela 3. Autoprzeciwciała swoiste dla zapalenia mięśni
Table 3. Myositis-specific autoantibodies

Autoprzeciwciało Autoantygen Częstość występowania 
w DM (%)

Fenotyp kliniczny

anty-SRP cząsteczka rozpoznająca 
sygnał 

4–6 ciężki przebieg,
zła odpowiedź na leczenie

anty-Mi2 jądrowa helikaza 4–18 objawy skórne,
dość dobra odpowiedź na leczenie,

fotowrażliwość

anty-CADM140 białko typu 5 związane 
z rozwojem czerniaka 

(MDA5)

19 (DM)
53–73 (ADM)

choroba śródmiąższowa płuc,
złe rokowanie,
owrzodzenia

anty-p155 czynnik transkrypcyjny 
TIF1-γ

20 (DM) DM współwystępujące z nowotworami

anty-p140 czynnik transkrypcyjny 
TIF1-α

? DM współwystępujące z nowotworami

anty-MJ/NXP-2 (p140) białko macierzy jądrowej 
NXP-2

< 5 postać dziecięca DM,
dobra odpowiedź na leczenie

anty-SAE enzym aktywujący  
SUMO-1

8 (DM) objawy skórne,
zapalenie mięśni o łagodnym przebiegu

anty-HMGCR (anty-200/100) reduktaza HMG-CoA 6 miopatia postatynowa 

anty-Mup44 (43 kDa) cN-IA 52–63 wtrętowe zapalenie mięśni

Tabela 4. Autoprzeciwciała towarzyszące zapaleniu mięśni
Table 4. Myositis-associated autoantibodies

Autoprzeciwciało Autoantygen Częstość występowania 
w DM (%)

Fenotyp kliniczny

anty-U1 RNP rybonukleoproteina U1 (snRNP) 6 zespół nakładania twardziny układowej 
i DM

anty-U3 RNP rybonukleoproteina U3 1 zespół nakładania twardziny układowej 
i DM

anty-PM/Scl polipeptydowy kompleks białkowy 
zlokalizowany w jąderku

5–7 zespół nakładania twardziny układowej 
i PM

anty-SSA/anty-Ro52 rybonukleoproteiny 52 kDa lub 60 kDa 
(hYRNA) 

2 zespół nakładania tocznia 
rumieniowatego układowego i DM

anty-SSB/anty-La rybonukleoproteina 1 zespół nakładania tocznia 
rumieniowatego układowego i DM

anty-Ku heterodimer p70/p80 1 zespół nakładania twardziny układowej 
i PM

anty-TOPO topoizomeraza DNA typu I  1 zespół nakładania twardziny układowej 
i DM
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są związane z zapaleniem mięśni i  zapaleniem sta-
wów o ciężkim przebiegu. Z kolei przeciwciała anty- 
-PL-7 i anty-PL-12 stosunkowo rzadko są stwierdza-
ne u pacjentów z zajęciem układu ruchu, często jed-
nak wiążą się z  ILD, a zatem ze złym rokowaniem 
[16]. Dodatkowo u pacjentów chorujących na zapale-
nie mięśni związane z opisywaną grupą przeciwciał 
stwierdza się charakterystyczny obraz histologiczny 
bioptatu zmienionego mięśnia – limfocytarny naciek 
zapalny dotyczący omięsnej i lokalizujący się około-
pęczkowo.

Przeciwciała anty-Mi-2 

Przeciwciała te występują u 10–30% chorych z DM 
[17, 18]. Targoff i Reichlin [19] ocenili częstość ich wy-
stępowania na 9% u wszystkich pacjentów z zapale-
niem mięśni i 20% u chorych na DM. Pacjenci z tym 
rodzajem przeciwciał mają typowe dla DM zmiany 
skórne, takie jak objaw i/lub grudki Gottrona, rumień 
heliotropowy, rumień i rozrost obrąbka naskórkowe-
go paznokcia, zmiany rumieniowe dotyczące pod-
stawy karku, dekoltu, górnej części pleców i ramion 
(rumień w kształcie litery V i objaw szala). Występo-
wanie przeciwciał anty-Mi-2 wiąże się ze szczególnie 
nasiloną fotowrażliwością, a u kobiet ich miano do-
datnio koreluje z pochłoniętą dawką promieniowania 
ultrafioletowego [1, 20]. Pacjenci, u których stwierdza 
się przeciwciała anty-Mi-2, mają mniej nasilone ob-
jawy mięśniowe, znacznie rzadziej zajęcie płuc oraz 
zapalenie stawów i  zazwyczaj dobrze odpowiadają 
na leczenie glikokortykosteroidami (GKS). Istnie-
ją doniesienia dokumentujące słabszy związek DM 
z  nowotworami u  pacjentów z  tym rodzajem auto-
przeciwciał [21]. Rzadkie jest również występowanie 
zespołów nakładania u  pacjentów z  przeciwciałami 
anty-Mi-2 [19]. Obecność przeciwciał anty-Mi-2 może 
być uznawana za parametr korzystny rokowniczo 
u pacjentów z PM/DM. Należy jednak zaznaczyć, że 
ich wykrywalność silnie zależy od przynależności et-
nicznej i metody oznaczania [22].

Przeciwciała anty-SRP 

Przeciwciała przeciwko tzw. cząsteczce rozpozna-
jącej sygnały (ang. signal recognition particle) cechują 
się stosunkowo dużą swoistością dla PM i są wskaź-
nikami złego rokowania – zwiastują ciężki przebieg 
choroby z  zajęciem serca i  częstymi zaostrzeniami 
[23]. Znane są jednak doniesienia negujące silny 
związek tych przeciwciał z PM i zajęciem serca [24]. 
W  przeciwieństwie do przeciwciał antysyntetazo-
wych przeciwciała anty-SRP są rzadko związane 
z  ILD, zapaleniem stawów i  objawem Raynauda 
[25]. U pacjentów z DM przeciwciała anty-SRP wy-
stępują rzadko. W badaniu Hengstmana i wsp. opu-
blikowanym w 2006 roku [26] spośród 23 pacjentów 

z autoprzeciwciałami przeciwko SRP jedynie u 3 roz-
poznano DM, a u pozostałych PM. Zidentyfikowano 
ponadto przeciwciało przeciwko SRP pozbawionej 
komponentu białkowego, określane jako przeciwcia-
ło anty-7 SL RNA, które wydaje się silniej związane 
z DM [27].

Przeciwciała anty-MDA5 (anty-CADM-140) 

Przeciwciała te, charakteryzujące się dużą swoisto-
ścią dla DM, zostały po raz pierwszy opisane w 2005 
roku [28]. W badaniach prowadzonych na populacji 
japońskiej, koreańskiej i amerykańskiej stwierdzano 
je w  13–35% przypadków DM [29–31]. Opisywany 
jest związek tych przeciwciał z  atypowym warian-
tem DM, w którym zapalenie mięśni nie występuje 
albo ma niewielkie nasilenie (ADM). U  pacjentów 
z tymi przeciwciałami istnieje natomiast zwiększone 
ryzyko wystąpienia gwałtownie postępującego ILD 
[29, 32]. Zaobserwowano także zależność pomiędzy 
obecnością tych przeciwciał a  zespołem objawów 
śluzówkowo-skórnych polegającym na tworzeniu 
się owrzodzeń i/lub bolesnych grudek na dłoniach 
oraz owrzodzeń błony śluzowej jamy ustnej [33]. Ze 
względu na silny związek obecności przeciwciał an-
ty-MDA5 z ILD mogą one służyć jako przydatny bio-
marker oceny ryzyka wystąpienia zajęcia płuc u osób 
bez przeciwciał antysyntetazowych [34].

Przeciwciała anty-TIF1-γ (anty-p155/140) 

W latach 2006–2007 dwie niezależne grupy bada-
czy opisały autoprzeciwciała skierowane przeciwko 
dubletowi białek o masie 155 kDa i 140 kDa (auto
antygen p155/140), które były obecne u 20–30% pa-
cjentów z DM [35, 36]. Ostatnio odkryto, że autoan-
tygen p155/140 to w istocie grupa białek należących 
do rodziny TIF-1 (ang. human transcription interme-
diary factor 1), w  skład której wchodzą m.in. białka 
TIF1-γ, TIF1-α i TIF1-β zaangażowane w szereg istot-
nych dla komórek funkcji i  szlaków przekaźniko-
wych, w tym związanych z kancerogenezą [37]. Od 
momentu opisania tych przeciwciał zwracano uwa-
gę na ich prawdopodobny związek ze zwiększonym 
ryzykiem rozwoju nowotworów. Ryzyko to zostało  
dokładniej ocenione przez Trallero-Araguasa i wsp. 
[38] w metaanalizie dotyczącej 6 badań kohortowych, 
uwzględniającej łącznie dane 312 chorych z  DM. 
Opisywane przeciwciała cechuje 89-procentowa 
swoistość i 78-procentowa czułość dla stwierdzenia 
nowotworu, z dodatnią wartością predykcyjną wy-
noszącą 58%, a ujemną wartością predykcyjną – aż 
95%. U pacjentów z DM, u których nie wykrywa się 
tych przeciwciał, można więc z  dużym prawdopo-
dobieństwem wykluczyć współistniejący nowotwór. 
Przeciwciała anty-p155/140 wraz z  przeciwciała-
mi anty-MDA5 uznawane są obecnie za najczęściej 
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stwierdzane MSAs w DM, będąc jednocześnie poten-
cjalnymi biomarkerami złego rokowania [39].

Przeciwciała anty-MJ/NXP2 

Przeciwciała anty-MJ/NXP2 są skierowane prze-
ciwko białku macierzy jądrowej o  nazwie nuclear 
matrix protein 2 o dużej swoistości dla JDM. Opisy-
wano ich występowanie u około 25% pacjentów pe-
diatrycznych z  DM. Podawano związek tych prze-
ciwciał z ciężkim przebiegiem choroby, zapaleniem 
stawów, przykurczami mięśni i wapnicą podskórną 
[40]. W nowszych badaniach przeprowadzonych na 
kohortach dorosłych z  zapaleniem mięśni stwier-
dzono dużą zmienność częstości występowania tych 
przeciwciał u pacjentów z DM wahającą się od 1,6% 
w kohorcie japońskiej aż do 30% w kohorcie włoskiej. 
U wszystkich chorych z tymi przeciwciałami wystę-
powało znaczne osłabienie siły mięśniowej i wysoka 
aktywność kinazy keratynowej (ang. creatinine kinase 
– CK). U pacjentów z kohorty włoskiej ich obecność 
wiązała się z wczesnym początkiem choroby, kalcy-
nozą, brakiem objawów układowych i dobrą odpo-
wiedzią na leczenie [41].

Przeciwciała anty-SAE 

Odkryte stosunkowo niedawno przeciwciała  
anty-SAE są skierowane przeciwko enzymowi akty-
wującemu heterodimer SUMO-1, który jest złożony 
z  podjednostek SAE-1 i  SAE-2 i  należy do rodziny 
małych, podobnych do ubikwityny białek modyfiku-
jących (ang. small ubiquitin-like modifier – SUMO) [42]. 
Przeciwciała te są wykrywane u  1,5–8% pacjentów 
z  DM. Są związane z  obecnością nasilonych zmian 
skórnych i stosunkowo słabo wyrażonymi objawami 
zapalenia mięśni. Dodatkowo u chorych z przeciw-
ciałami anty-SAE często stwierdzana jest dysfagia 
związana z  zajęciem mięśni przełyku, natomiast 
rzadko ILD [42, 43].

Autoprzeciwciała towarzyszące zapaleniu 
mięśni (MAAs)

Pomimo małej swoistości MAAs ich oznaczenie 
może być pomocne w  identyfikacji przypadków 
DM o  nietypowym obrazie klinicznym (tab. 4). 
Wśród przeciwciał z  tej grupy z  klinicznego punk-
tu widzenia najistotniejsze jest stosunkowo częste 
współwystępowanie przeciwciał anty-SSA/Ro52 
kDa z przeciwciałami anty-Jo-1 u pacjentów z PM/
DM. Koegzystencja ta wiąże się z częstszym wystę-
powaniem ILD o  ciężkim przebiegu, zajęciem sta-
wów i nowotworowym podłożem zapalenia mięśni 
w porównaniu z chorymi, u których występuje samo 
przeciwciało anty-Jo-1 [44]. 

Podsumowując, należy podkreślić, że żadne ze 
wspomnianych autoprzeciwciał nie zostało uwzględ-

nione w kryteriach diagnostycznych DM ze względu 
na ich niewystarczającą swoistość. Pomimo tego są 
one często pomocne w procesie diagnostycznym pa-
cjentów z podejrzeniem miopatii zapalnej i określa-
niu fenotypu klinicznego. Wykrycie obecności prze-
ciwciał z grupy MSAs na wczesnym etapie choroby 
może dostarczyć informacji o  spodziewanym prze-
biegu oraz rokowaniu i pośrednio pozwala na wybór 
adekwatnej terapii.

Leczenie zapalenia skórno-mięśniowego

Glikokortykosteroidy ogólne

Systemowa glikokortykosteroidoterapia stanowi  
leczenie pierwszego rzutu. Klasycznie zalecane jest 
stosowanie prednizonu w  dawce początkowej 0,5– 
1 mg/kg m.c./dobę. W  cięższych przypadkach re-
komenduje się podanie 3–5 pulsów dożylnych me-
tyloprednizolonu po 1000 mg każdy i kontynuowa-
nie terapii podtrzymującą dawką doustnych GKS 
stopniowo obniżaną w miarę ustępowania objawów 
klinicznych [45, 46]. Iorizzo i  Jorizzo [47] proponu-
ją schemat, który uwzględnia rozpoczęcie leczenia 
prednizonem w  dawce 1 mg/kg m.c./dobę, a  na-
stępnie redukcję dawki leku do połowy dawki po-
czątkowej w  ciągu 6 miesięcy z  docelowym zamia-
rem jego całkowitego odstawienia po 2 latach terapii. 
Przy niezadowalającej odpowiedzi po 12 tygodniach 
monoterapii GKS wskazane jest dołączenie leku im-
munosupresyjnego [48]. Powyższe zalecenia opierają 
się jednak wyłącznie na opisach przypadków, a nie 
na wynikach randomizowanych badań klinicznych, 
które są trudne do przeprowadzenia w  tym wska-
zaniu ze względu na rzadkie występowanie scho-
rzenia. Często podkreśla się, że nie należy sztyw-
no trzymać się rekomendowanej długości trwania 
terapii, ale uzależnić ją od dynamiki ustępowania 
poszczególnych objawów chorobowych i  aktywno-
ści CK [47]. Należy uwzględnić, że zmiany skórne 
reagują wyraźnie gorzej na leczenie systemowymi 
GKS niż zmiany mięśniowe. Z tego powodu nie za-
leca się utrzymywania dużych dawek GKS w przy-
padku opornych na terapię zmian skórnych, przy 
małym nasileniu czy też nieobecności objawów mięś
niowych. W  takich przypadkach rekomenduje się 
wcześniejsze dołączenie leku immunosupresyjnego 
(ang. steroid-sparing agent), a  także intensyfikację te-
rapii miejscowej [49, 50]. Istnieje randomizowane ba-
danie kliniczne porównujące terapię pulsową doust-
nym deksametazonem (6 cykli po 40 mg/dobę przez 
4 kolejne dni z 28-dniową przerwą) z  terapią ciągłą 
prednizolonem (początkowa dawka 70–90 mg/dobę 
w zależności od masy ciała), przy stopniowo zmniej-
szanej dawce stosowanej przez 44–52 tygodni. Bada-
nie to nie udowodniło postulowanej większej sku-
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teczności terapii pulsowej, jednak wykazało istotnie 
mniejszą liczbę działań niepożądanych w przypadku 
stosowania takiego schematu dawkowania [51]. Jeśli 
nie można uzyskać trwałej remisji, obserwuje się czę-
ste nawroty lub szybko ujawniają się nasilone obja-
wy niepożądane GKS w monoterapii, korzystne jest 
ich skojarzenie z innym lekiem immunosupresyjnym 
[52]. Po raz kolejny należy wspomnieć, że istnieje nie-
wielka liczba randomizowanych badań klinicznych 
porównujących efektywność takich skojarzeń. Czyn-
nikiem w istotny sposób ograniczającym stosowanie 
GKS i  obniżającym ich wartość w  terapii długoter-
minowej w odpowiednio dużych dawkach jest czę-
ste występowanie działań niepożądanych u chorych 
z PM/DM, nawet u około 40% pacjentów. Niespraw-
ność i inwalidztwo u pacjentów z PM/DM nierzadko 
są spowodowane nie samymi powikłaniami choroby, 
ale działaniami niepożądanymi GKS, zwłaszcza jało-
wą martwicą kości i złamaniami osteoporotycznymi 
kręgów. Nzeusseu i wsp. [53] przeprowadzili w gru-
pie 25 pacjentów badanie porównujące skuteczność 
leczenia wg schematu opartego na mniejszej począt-
kowej dawce GKS (≤ 0,5 mg prednizolonu/kg m.c./
dobę) ze skutecznością terapii „klasycznej”, czyli 
z większą początkową dawką GKS (> 0,5 mg predni-
zolonu/kg m.c./dobę). Interesujący jest fakt, że w ba-
daniu tym nie stwierdzono istotnych różnic w stanie 
funkcjonalnym pomiędzy grupą leczoną początkowo 
małą dawką GKS a grupą leczoną dużą dawką. Zła-
mania kompresyjne trzonów kręgów występowały 
jednak rzadziej w  grupie chorych leczonych mniej-
szą dawką prednizolonu [53]. Ciekawe są również 
wyniki badania przeprowadzonego u 160 pacjentów 
z PM/DM, w którym stwierdzono gorsze przeżycie 
chorych leczonych pulsami GKS w porównaniu z pa-
cjentami leczonymi GKS podawanymi doustnie. Ob-
serwacja ta może jednak wynikać z wyższej średniej 
aktywności choroby u pacjentów leczonych pulsami 
dożylnymi. Wśród czynników wpływających na gor-
szą odpowiedź na terapię GKS wymienia się przede 
wszystkim: późne rozpoczęcie leczenia, starszy wiek 
pacjentów, zajęcie narządów wewnętrznych, parano-
wotworowe podłoże choroby i obecność przeciwciał 
antysyntetazowych oraz przeciwciał anty-SRP [48].

Leki immunosupresyjne 

W  przypadku chorób o  podłożu autoimmuno-
logicznym w  anglojęzycznym piśmiennictwie leki 
immunosupresyjne często są określane jako leki 
„oszczędzające” GKS (ang. steroid-sparing agents). Na-
leżą one do leków bardzo często wybieranych w celu 
zmniejszenia dawki podtrzymującej GKS, a  także 
w  przypadku choroby opornej na GKS. Podobnie 
jak GKS, zastosowanie leków immunosupresyjnych 
jest oparte w dużej mierze na pojedynczych donie-
sieniach potwierdzających ich skuteczność, a  nie  

na wynikach randomizowanych badań klinicznych. 
Do najczęściej stosowanych preparatów z tej grupy 
zalicza się azatioprynę (AZA), metotreksat (MTX), 
cyklosporynę A (CsA), cyklofosfamid (CPD) i myko-
fenolan mofetylu (MMF). 

Azatiopryna

Azatiopryna podawana doustnie, zwykle w daw-
ce 1–3 mg/kg m.c./dobę, jest często wykorzysty-
wana w  terapii układowych chorób tkanki łącznej. 
Niektórzy autorzy rekomendują ten preparat jako 
preferowany lek immunosupresyjny w  PM/DM 
[54]. Dobra odpowiedź na terapię oceniana w  ba-
daniach retrospektywnych jest wysoka i  sięga 75% 
(szczególnie w odniesieniu do poprawy siły mięśnio-
wej) [55]. Należy jednak pamiętać, że odpowiedź na 
AZA jest stosunkowo wolna, a pełne działanie leku 
może się rozwinąć dopiero po 6–8 miesiącach od 
rozpoczęcia terapii. Dowodem na to jest badanie 
przeprowadzone przez Buncha i  wsp. [56], w  któ-
rym nie stwierdzono wzrostu siły mięśniowej po  
3 miesiącach terapii AZA u pacjentów leczonych do-
datkowo małymi dawkami GKS. Retrospektywna 
analiza przeprowadzona w  grupie 113 pacjentów 
z zapaleniem mięśni przez amerykański Narodowy 
Instytut Zdrowia (ang. National Institute of Health – 
NIH) wykazała większą skuteczność MTX niż AZA 
i długotrwałej monoterapii GKS u chorych, u których 
nie stwierdzono adekwatnej odpowiedzi na leczenie 
rozpoczęte od prednizolonu [55]. 

Do najczęściej obserwowanych działań niepożą-
danych AZA należą: supresja funkcji szpiku kost-
nego, hepatotoksyczność, reakcje nadwrażliwości 
i  zwiększone ryzyko rozwoju niemelanocytowych 
nowotworów skóry. Rekomendowane jest oznacza-
nie przed podaniem leku stężenia metylotransfe-
razy tiopurynowej w  surowicy lub genotypu tego 
enzymu w celu zmniejszenia ryzyka supresji szpiku 
i optymalizacji dawki AZA.

Metotreksat

Metotreksat podawany doustnie i  pozajelitowo 
w  dawce 10–25 mg/tydzień cechuje się dużą sku-
tecznością u chorych z PM/DM w retrospektywnych 
opisach serii przypadków [57, 58]. Hornung i wsp. 
[59] na podstawie retrospektywnej analizy grupy 
34 pacjentów stwierdzili skuteczność MTX w  od-
niesieniu do zmian skórnych w  przebiegu DM już 
po 2–3 miesiącach podawania leku. Efekty terapii 
były oceniane obiektywnie z  wykorzystaniem skali 
CDASI (ang. Cutaneous Dermatomyositis Activity and 
Severity Index). W dwóch innych badaniach wykaza-
no redukcję nasilenia zmian skórnych u wszystkich 
pacjentów z  DM leczonych MTX, co pozwalało na 
zmniejszenie dawki GKS [58, 60]. U pacjentów z ASS 
zaobserwowano ponadto lepszą odpowiedź na MTX 
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niż na AZA [55]. W innym randomizowanym bada-
niu porównano skuteczność terapii MTX (7–15 mg/ 
tydzień, n = 17) z  CsA (3–3,5 mg/kg m.c./dobę,  
n = 19) u  36 pacjentów z  PM/DM otrzymujących 
dodatkowo prednizon. W obu grupach zaobserwo-
wano poprawę kliniczną i redukcję aktywności CK, 
jednak skuteczność MTX była nieco wyższa [57]. 
Niewątpliwą przewagą MTX nad AZA jest szybkość 
uzyskiwanej odpowiedzi. Poprawa siły mięśniowej 
i zmniejszenie aktywności CK następuje zwykle już 
po 6–8 tygodniach od rozpoczęcia leczenia.

Cyklosporyna A

Istnieją pojedyncze doniesienia o  skuteczności 
CsA u  chorych z  miopatiami zapalnymi, które nie 
poddawały się terapii skojarzonej GKS z innymi le-
kami immunosupresyjnymi. Dotyczy to zwłaszcza 
dzieci [61]. Ponadto CsA jest lekiem, który w dużych 
dawkach (5–7,5 mg/kg m.c./dobę) może hamować 
progresję ILD w przebiegu miopatii zapalnych [62, 
63]. Należy jednak pamiętać, że stosowanie CsA 
jest obarczone dość dużym ryzykiem powikłań. Ze 
względu na dużą częstość występowania działań 
niepożądanych i  mniejszą skuteczność niż AZA 
i  MTX lek ten powinien być stosowany dopiero 
w przypadku niepowodzenia terapii innymi lekami 
immunosupresyjnymi.

Cyklofosfamid

Większość autorów rekomenduje CPD jedynie 
w przypadkach PM/DM przebiegających z ILD. Za-
lecana jest terapia pulsami dożylnymi w dawce 0,5– 
1 g/m2 p.c. lub doustnie w dawce 1,5–2 mg/kg m.c./
dobę [48, 64]. Istnieją ponadto kontrowersje doty-
czące skuteczności tego leku w PM/DM, ponieważ 
znane są badania dokumentujące niewielki odsetek 
odpowiedzi na leczenie. W  badaniu Cronin i  wsp. 
[65] jedynie 14,3% pacjentów (n = 11) leczonych 
pulsami dożylnymi CPD (0,75–1,36 g/m2 p.c. raz 
w miesiącu) uzyskało poprawę siły mięśniowej, na-
tomiast stwierdzono znaczny odsetek ciężkich powi-
kłań takiej terapii – u 18,2% leczonych rozwinęła się 
ciężka infekcja, a 9,1% pacjentów zmarło z powodu 
powikłań terapii. Z kolei w dwóch badaniach retro-
spektywnych na grupach 107 i 17 chorych z PM/DM 
z ILD potwierdzono poprawę spirometryczną i po-
lepszenie rokowania po terapii CPD [66, 67]. Cyklo-
fosfamid jest lekiem o dużej toksyczności i potencjale 
kancerogennym. Powinien on być zarezerwowany 
dla pacjentów z ILD, a także dla pacjentów nieodpo-
wiadających na GKS i inne leki immunosupresyjne.

Mykofenolan mofetylu

W  badaniach analizujących serie przypadków 
i w badaniach klinicznych w małych grupach pacjen-

tów MMF w dawce do 3 g/dobę powodował wzrost 
siły mięśniowej aż u  blisko 90% leczonych [68, 69]. 
Istnieje ponadto badanie, w którym stwierdzono ko-
rzystny efekt dodania immunoglobulin dożylnych 
(ang. intravenous immunoglobuline – IVIG) do MMF 
u  pacjentów z  ciężkim nawrotowym zapaleniem  
mięśni w  przebiegu PM/DM [70]. W  retrospektyw-
nym badaniu obejmującym 107 pacjentów u 6 chorych 
z wczesnym ILD w przebiegu PM/DM skutecznie za-
stosowano MMF w dawce 2–3 g/dobę [67]. W innym 
otwartym badaniu z MMF podawanym chorym z ILD 
w przebiegu różnych układowych chorób tkanki łącz-
nej, do którego włączono także 5 pacjentów z  ILD 
w  przebiegu PM/DM, nie stwierdzono pogorszenia 
parametrów spirometrycznych przy dobrej tolerancji 
i bezpieczeństwie leku [70, 71]. Znane są też opisy ma-
łych serii przypadków, w których obserwowano po-
prawę zmian skórnych po terapii MMF u pacjentów 
z opornością na inne leki immunosupresyjne [68].

Dożylne immunoglobuliny 

Terapia IVIG jest zalecana u pacjentów z PM/DM 
po niepowodzeniu leczenia GKS, AZA i MTX. Jej sku-
teczność jest stosunkowo dobrze udokumentowana. 
W otwartym badaniu pilotażowym Gelfand [72] po-
dawał chorym z PM/DM IVIG w dawce 1 g/kg m.c. 
/dobę przez 2 dni w  miesiącu, co spowodowało 
wzmocnienie siły proksymalnych grup mięśni i  re-
dukcję aktywności CK. W  innych badaniach otwar-
tych ta forma leczenia była również skuteczna, powo-
dowała wzrost siły mięśniowej i  redukcję nasilenia 
zmian skórnych u ponad 2/3 pacjentów z nawroto-
wym PM/DM [48, 73]. W przypadkach opornych na 
skojarzone leczenie CsA i prednizonem dodanie IVIG 
zwiększało szansę całkowitej remisji [74]. Podawanie 
IVIG nie wydaje się natomiast skuteczną formą tera-
pii pierwszego rzutu w PM/DM ze względu na ich 
mniejszą skuteczność jako leku pierwszego wyboru 
niż prednizonu. Obserwacja ta może wskazywać na 
potencjalną rolę IVIG przede wszystkim w przypad-
kach opornych na GKS. Dalakas i wsp. przeprowa-
dzili ciekawe badanie kontrolowane placebo [75], do 
którego włączyli 15 pacjentów z  nawrotowym DM. 
Autorzy losowo przydzielali każdego chorego do 
jednej z dwóch grup. W grupie pierwszej 8 pacjentów 
otrzymywało IVIG w dużej dawce (2 g/kg m.c./dobę 
co miesiąc przez 3 miesiące), pozostali pacjenci dosta-
wali placebo. U wszystkich chorych z grupy leczonej 
IVIG stwierdzono poprawę siły mięśniowej mierzo-
ną obiektywnie za pomocą Modified Medical Research  
Council Score, natomiast u żadnego z pacjentów z gru-
py otrzymującej placebo nie obserwowano takiej 
korzyści. Dobry efekt kliniczny i  normalizacja bio-
chemicznych wykładników uszkodzenia miocytów 
znalazły również potwierdzenie w  wynikach badań 
histopatologicznych bioptatów mięśni. Osłabienie siły 
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mięśniowej nawróciło jednak bezpośrednio po za-
kończeniu leczenia. Należy podkreślić, że powyższe 
badania analizowały skuteczność IVIG w  krótkim 
okresie obserwacji. Wielu autorów sugeruje, że dla 
podtrzymania efektu leczenia u  niektórych pacjen-
tów konieczne może być powtarzanie wlewów co 
6–12 miesięcy [75]. Donoszono także o  korzystnym 
działaniu IVIG w  przypadkach PDM [76]. Intere-
sujące są doniesienia o  skuteczności IVIG w  terapii 
owrzodzeń i zmian waskulopatycznych w przebiegu 
DM opornych na prednizon i  inne leki immunosu-
presyjne, a także u kobiet w ciąży z DM [77, 78]. 

Leczenie IVIG jest dość dobrze tolerowane i cha-
rakteryzuje się małą częstością występowania dzia-
łań niepożądanych. Do najczęstszych należą nud-
ności i  wymioty, astenia, reakcje nadwrażliwości 
(rzadko anafilaksja), nefroza osmotyczna, incydenty 
zakrzepowo-zatorowe i  aseptyczne zapalenie opon 
mózgowo-rdzeniowych. 

Leczenie biologiczne

Inhibitory TNF-α

Pierwsze opisy przypadków i  serii przypadków 
potwierdzały dobry efekt infliksymabu, szczególnie 
w odniesieniu do siły mięśniowej u chorych z PM/DM 
(poprawa siły mięśniowej u  ponad 90% leczonych) 
[79]. Gorsze wyniki uzyskano podczas terapii etaner-
ceptem (ETT), gdzie do poprawy siły mięśniowej, bez 
istotnego wpływu na nasilenie zmian skórnych, do-
chodziło u mniej niż połowy leczonych [80, 81].

Nowsze badanie otwarte przeprowadzone przez 
Dastmalchi i  wsp. [82] nie potwierdziło wysokiej 
skuteczności infliksymabu w  nawrotowym PM/
DM (n = 9). U 78% chorych obserwowano osłabienie 
siły mięśniowej po zakończeniu leczenia oraz nasi-
lenie uszkodzenia mięśni w badaniach biopsyjnych 
wykonywanych w trakcie terapii. W innym badaniu 
obejmującym chorych otrzymujących równocześnie 
prednizon, w  którym 11 pacjentów leczono ETT  
(50 mg raz w  tygodniu) i  5 placebo, nie zaobser-
wowano istotnych statystycznie różnic w  nasileniu 
zmian skórnych ani w stanie funkcjonalnym pomię-
dzy obiema grupami, jednak ETT okazał się prepa-
ratem bezpiecznym i pozwolił na zmniejszenie daw-
ki prednizonu bez wpływu na aktywność choroby 
w trakcie trwania badania [83]. Interesujące są opisy 
przypadków i  serii przypadków DM wywołanego 
lub zaostrzonego przez adalimumab lub infliksymab 
[84, 85]. Ze względu na powyższe fakty leki z grupy 
antagonistów TNF-α nie powinny być rekomendo-
wane w przypadkach opornego na leczenie PM/DM.

Rytuksymab

Znane są liczne doniesienia o  skuteczności tego 
leku u pacjentów z PM/DM opornym na inne formy 

terapii. Levine i  wsp. [86] opisali skuteczność leku 
u wszystkich 7 leczonych w odniesieniu do objawów 
skórnych i  mięśniowych. W  otwartym badaniu pi-
lotażowym przeprowadzonym u 8 pacjentów z DM  
u 6 stwierdzono poprawę siły mięśniowej bez istotne-
go wpływu na nasilenie zmian skórnych [87]. Oddis 
i wsp. [88] przeprowadzili duże badanie obejmujące 
200 chorych na zapalenie mięśni, w tym 76 dorosłych 
i  48 dzieci z  nawrotowym DM. W  badaniu tym aż 
83% osób leczonych spełniło zdefiniowane kryteria 
poprawy uwzględniające zarówno poprawę funk-
cjonalną, jak i  redukcję nasilenia zmian skórnych. 
Warto podkreślić niewielką częstość występowa-
nia działań niepożądanych terapii rytuksymabem, 
z  których najczęściej występują reakcje alergiczne 
związane z wlewem leku, z gorączką, nudnościami 
i osutkami. Należy pamiętać również o opisywanych 
po tym leku śmiertelnych powikłaniach, takich jak 
ciężkie zespoły skórno-śluzówkowe i  postępująca 
wieloogniskowa leukoencefalopatia [89].

Inne leki

Dapson

Skuteczność dapsonu została opisana w  małej 
liczbie prac, w których lek ten został dodany po nie-
powodzeniu terapii z  zastosowaniem prednizonu, 
leków przeciwmalarycznych i leków immunosupre-
syjnych. W opisywanych przypadkach ADM do po-
prawy doszło u wszystkich osób leczonych [90].

Leki przeciwmalaryczne

Jest to grupa leków o  złożonym mechanizmie 
działania opierającym się na działaniu przeciw-
zapalnym, antyproliferacyjnym, a  także mających 
właściwości fotoprotekcyjne. Ich skuteczność w  te-
rapii zmian skórnych związanych z DM sięga 75%, 
jednak nie są one skuteczne w odniesieniu do obja-
wów mięśniowych [49]. Ze względu na wysoki pro-
fil bezpieczeństwa tej grupy leków mogą one być 
rekomendowane w klasycznym DM przebiegającym 
z opornymi na leczenie zmianami skórnymi jako lek 
dodatkowy, a także w ADM. 

Istnieją ponadto pojedyncze doniesienia o  sku-
teczności takrolimusu, talidomidu i  leflunomidu 
[91, 92], jednak wiedza na temat tych leków nadal 
jest zbyt mała, aby mogły być one rekomendowane 
w terapii DM/PM. Proponowany algorytm postępo-
wania terapeutycznego w DM został przedstawiony 
na rycinie 3.

Związek z nowotworami 

Związek „klasycznej” postaci DM z nowotworem 
został po raz pierwszy opisany w  1916 roku przez 
dwóch niezależnych badaczy – Stertza i Kankeleita. 
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Patogeneza powstawania DM w  przebiegu chorób 
nowotworowych nie jest dokładnie poznana. Suge-
ruje się zmienioną przez proces nowotworowy im-
munologiczną odpowiedź humoralną i komórkową. 
Zapalenie skórno-mięśniowe może poprzedzać roz-
poznanie nowotworu, zostać rozpoznane w momen-
cie diagnozy choroby nowotworowej lub już po usta-
leniu takiego rozpoznania [1]. Uznawane jest ono za 
schorzenie o największym związku z nowotworami 
spośród miopatii zapalnych. Wśród wielu postulo-
wanych czynników spustowych DM, takich jak in-
fekcje wirusowe czy leki, najlepiej udokumentowany 
jest związek schorzenia z  nowotworami. Dokładna 
częstość występowania DM jako zespołu paranowo-
tworowego jest trudna do oceny i  wykazuje dużą 
zmienność w  dostępnym piśmiennictwie. Istnieją 
nawet badania, które nie potwierdzają związku DM 
z  nowotworami [93, 94]. Dwie analizy przeprowa-
dzone w grupach o dużej liczebności, oceniające czę-
stość występowania związku DM z  nowotworami, 
szacują ją na 15–25% u osób dorosłych [95, 96]. Ryzy-
ko to jest także podwyższone w przypadkach ADM 
[97]. Najbardziej istotny związek z nowotworami do-
tyczy pacjentów starszych (> 50. roku życia) i męż-
czyzn [98]. Jest on największy w  ciągu do 3 lat od 
ustalenia rozpoznania DM i stopniowo się zmniejsza 
w  miarę upływu czasu od momentu diagnozy [95, 
98]. Interesujące są wyniki nowej metaanalizy bada-
jącej czynniki predykcyjne wystąpienia nowotworu 
u pacjentów z DM. Stwierdzono ponad dwukrotny 
wzrost ryzyka rozwoju nowotworu u pacjentów do-
rosłych z dość rzadko występującymi w tym schorze-
niu zmianami martwiczymi skóry, przyspieszeniem 
OB (> 35 mm po 1 h) i obecnością przeciwciał anty-
-p155 [99]. Należy jednak odróżnić rozległe ogniska 
nekrozy na tułowiu i proksymalnych częściach koń-
czyn, niejednokrotnie spotykane w PDM, od zmian 
martwiczych skóry dotyczących grudek Gottrona, 
głównie na łokciach i  rękach. Opisaną dystrybucję 
zmian nekrotycznych często obserwuje się w ADM, 
które nierzadko wiąże się z  obecnością przeciwciał 
anty-MDA5. W  przebiegu DM związanego z  tymi 
przeciwciałami stosunkowo rzadko stwierdza się le-
żący u podłoża nowotwór. 

Znane są też doniesienia o częstszym występowa-
niu nowotworów u pacjentów z wtórnym do DM leu-
kocytoklastycznym zapaleniem naczyń skóry [100]. 
Z kolei ILD, artralgia lub zapalenie stawów, wtórny 
objaw Raynauda i obecność przeciwciał anty-Jo-1 były 
skorelowane z mniejszym ryzykiem współistniejące-
go nowotworu [99]. W większości przypadków PDM 
obserwuje się związek przebiegu klinicznego choro-
by z przebiegiem leżącego u jej podłoża nowotworu. 
Po skutecznej terapii nowotworu zwykle dochodzi 
do zmniejszenia nasilenia zarówno zmian skórnych, 
jak i objawów mięśniowych.

Podsumowanie

Zapalenie skórno-mięśniowe jest heterogennym 
schorzeniem o bogatej symptomatologii, a jego prze-
bieg, podobnie jak innych układowych chorób tkanki 
łącznej, jest trudny do przewidzenia. Bogactwo ob-
razu klinicznego, a także różna odpowiedź poszcze-
gólnych objawów choroby na stosowane leczenie 
powoduje duże trudności terapeutyczne, dotyczące 
zwłaszcza leczenia podtrzymującego. W  ustalaniu 
rokowania oraz w  doborze metody leczenia po-
mocne może być oznaczanie nowych przeciwciał, 
których obecność nierzadko jest związana z  feno-
typem klinicznym choroby. Należy także pamiętać 
o  regularnym wykonywaniu badań kontrolnych 
w celu wykluczenia zajęcia płuc, podłoża nowotwo-
rowego choroby, jak również nakładającego się inne-
go schorzenia autoimmunologicznego. W  związku 
z brakiem jednoznacznych wytycznych dotyczących 
takiego postępowania należy posiłkować się najlep-
szymi dostępnymi technikami badań laboratoryj-
nych i obrazowych, gdyż ciężkie powikłania DM nie 
należą do rzadkości.

Praca została przygotowana bez pomocy innych osób 
i bez wsparcia finansowego.
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