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Abstract

Polymyositis (PM) and dermatomyositis (DM) are connective tissue diseases (CTD) characterized by proximal muscle weakness
along with changes in various internal organs, with the lungs most frequently involved. Presentation of the disease in the lungs
comprises diffuse alveolar haemorrhage due to vasculitis and interstitial lung disease (ILD), which is the most frequent manife-
station of CTD in the lungs and worsens the outcome and prognosis. The mechanisms involved in the ILD are not fully known,
but the role of autoimmune response is unquestioned. No relationship between the severity of CTD and the changes in the lungs
was observed. ILD may present at any time in the course of CTD, sometimes before the signs and symptoms of myositis occur.
The more accurate imaging methods are, the more frequently changes in the lungs are detected. High resolution computed
tomography (HRCT) is a gold standard in ILD imaging. Treatment of PM/DM-related ILD relays on systemic glucocorticosteroids
as the first choice drugs. We present three cases of PM/DM-related ILD in middle-aged men, with a different clinical and radiolo-
gical presentation. In all cases, apart from imaging (plain X-ray and HRCT of the chest) and pulmonary function tests, histological
evaluation of lung changes was performed. In two cases non-specific interstitial pneumonitis (NSIP) was diagnosed, and in the
third — organizing pneumonia along with sarcoid changes in the lymph nodes. Because of decreased pulmonary function all
patients were treated with systemic corticosteroids and two of them additionally with azathioprine or cyclophosphamide, and
the outcome was good in all of them.
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Streszczenie

Zapalenia wielomig$niowe (PM) i skdrno-mig$niowe (DM) nalezg do uktadowych chordb tkanki tacznej charakteryzujacych sie
ostabieniem sity mig$ni proksymalnych oraz zajeciem réznych narzadéw wewnetrznych, w tym czesto ptuc. Do zmian ptucnych
w przebiegu PM/DM naleza;: zapalenia naczyn z rozlanym krwawieniem pecherzykowym oraz choroba $rédmiazszowa ptuc (ILD),
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ktdra jest najczestszg ptucng manifestacjg PM/DM, a jej wystepowanie znacznie pogarsza przebieg choroby i rokowanie. Pato-
geneza zmian $rédmigzszowych w ptucach nie jest doktadnie znana, wiadomo ze duzg role w jej etiologii odgrywaja mechanizmy
autoimmunologiczne. Nie zaobserwowano zwigzku miedzy cigzko$cig choroby uktadowej tkanki facznej a wystapieniem zmian
w ptucach. Choroba $rédmiagzszowa ptuc moze sie ujawni¢ w kazdym momencie trwania choroby zapalnej mig$ni, czasami
wyprzedza jej objawy i rozpoznanie. Czgsto§¢ wykrywania zmian $rédmigzszowych w ptucach zwigksza sig wraz z czuto$cig
zastosowanych metod diagnostycznych — ,ztotym standardem” jest tomografia komputerowa piuc o wysokiej rozdzielczosci.
Lekiem pierwszego wyboru w leczeniu choroby $§rédmiazszowej ptuc w przebiegu PMI/DM sg glikokortykosteroidy. W niniejszym
artykule przedstawiono przypadki 3 mezczyzn w $rednim wieku, chorych na PM/DM, z towarzyszacymi zmianami $§rédmigzszo-
wymi w ptucach, kazdy o innym przebiegu klinicznym i obrazie zmian radiologicznych. U wszystkich chorych wykonano badania
obrazowe (radiogram i tomografie komputerowg klatki piersiowe;j) oraz czynnosciowe uktadu oddechowego. U wszystkich
pacjentéw charakter zmian ptucnych potwierdzono badaniem histologicznym. U dwéch chorych rozpoznano niespecyficzne
$rédmiagzszowe zapalenie pluc, u jednego — organizujace sig zapalenie ptuc z odczynem sarkoidalnym w okolicznych weztach
chtonnych. Z powodu zaburzen w badaniach czynno$ciowych ptuc, wszyscy pacjenci leczeni byli prednizonem, u dwdch chorych
dodatkowo wdrozono leczenie azatiopryng lub cyclofosfamidem z dobrym efektem.

Stowa kluczowe: zapalenie wielomig$niowe, zapalenie skérno-mig$niowe, choroba §rédmigzszowa ptuc, choroba uktadowa

tkanki facznej

Wstep

Zapalenia wielomigéniowe (PM, polymyositis)
i skérno-miesniowe (DM, dermatomyositis) naleza
do miopatii zapalnych — ukladowych choréb
tkanki tgcznej charakteryzujacych sig ostabieniem
sily miesni proksymalnych oraz zajeciem r6znych
narzadow wewnetrznych, w tym czesto ptuc. Cho-
rzy skarza sie na ostabienie miesni utrudniajace
wchodzenie po schodach, wstawanie z pozycji
siedzgcej, unoszenie ramion, béle mieéni, czesto
z towarzyszacymi objawami ogélnymi — goracz-
ka, zespotem Raynauda, zapaleniem stawow.
Czesto$é wystgpowania PM/DM wynosi 2-10/1
mln/rok [1], choruja zar6wno dzieci, jak i doro-
sli, najczesciej w wieku 50-70 lat [2]. Objawami
plucnymi PM/DM sg zapalenie naczyn z rozlanym
krwawieniem pegcherzykowym oraz choroba éréd-
migzszowa pluc (ILD, interstitial Iung disease).
Inne zmiany plucne rozpoznawane w przebiegu
PM/DM to aspiracyjne i polekowe zapalenia ptuc,
zakazenia, nowotwory zlosliwe. Rzadkim zjawi-
skiem u chorych na PM/DM jest samoistna odma
podskérna i odma S$rédpiersiowa [3]. Choroba
srédmigzszowa pluc jest najczestszg ptucng ma-
nifestacja PM/DM, a jej wystgpowanie znacznie
pogarsza przebieg choroby i rokowanie. Na pod-
stawie danych klinicznych, zmian w klasycznym
radiogramie klatki piersiowej oraz wynikéw badan
czynnosciowych ukladu oddechowego mozna jg
stwierdzi¢ u 5-46% chorych [4, 5], na podsta-
wie zmian w tomografii komputerowej wysokiej
rozdzielczosci (HRCT, high resolution computed
tomography) zmiany §r6dmiazszowe w ptucach sg
wykrywane nawet u ponad 70% chorych [6]. Nie
stwierdzono zadnych istotnych réznic w czestosci
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wystepowania ILD u chorych na PM i DM [7], ale
w DM przebieg choroby §r6dmigzszowej ptuc jest
zwykle ciezszy niz w PM, wigze sie z gorszym
rokowaniem i odpowiedzig na leczenie. Etiologia
i patogeneza zmian §r6dmigzszowych w ptucach
w przebiegu miopatii zapalnych nie sa znane.
Przypuszcza sig, ze do ich rozwoju moga przyczy-
nia¢ sig zakazenia (bakteryjne i wirusowe — wirus
Epsteina-Baar, CMV, WZW typu C), leki, substan-
cje chemiczne, mechanizmy immunologiczne
(komoérkowe i humoralne) i czynniki hormonalne
[2, 8]. Przebieg kliniczny choroby $sr6dmiazszowe;j
pluc w chorobach zapalnych migséni jest bardzo
réznorodny, od proces6w bezobjawowych, w kt6-
rych rozpoznanie choroby postawiono na podsta-
wie zmian w badaniach obrazowych i wynikéw
badan czynnosciowych, do proceséw o przebiegu
ostrym i podostrym z niekorzystnym rokowaniem.

Ponizej przedstawiono 3 przypadki zmian
§rédmiazszowych w plucach u chorych na
PM/DM, kazdy o innym przebiegu klinicznym
i obrazie zmian radiologicznych.

Przypadek 1

Piec¢dziesigcioczteroletni mezczyzna chory
na cukrzyce typu 2 i niedoczynnosé¢ tarczycy,
leczony z tego powodu doustnymi lekami hipo-
glikemizujacymi i substytucyjnie hormonami
tarczycy, zostal przyjety do Instytutu Gruzlicy
i Choréb Pluc (IGICHP) w czerwcu 2012 1. w celu
diagnostyki zmian rozsianych w ptucach. W wy-
wiadzie — stany podgoraczkowe z okresowym
wzrostem temperatury powyzej 38°C, suchy,
napadowy kaszel, postepujace ogélne ostabienie
i duszno$¢ wysitkowa. Dolegliwos$ci rozpoczely
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sie okolo 2 miesigce przed przyjeciem do IGiICHP.
Poczatkowo rozpoznawano zapalenie oskrzeli.
Ambulatoryjnie chory byl leczony antybioty-
kami, bez poprawy, a nastepnie na poczatku
czerwca 2012 r. hospitalizowany w rejonowym
oddziale internistycznym. W badaniach labora-
toryjnych z tego okresu stwierdzono leukocytoze
(15,5 tys./mm°’, norma 4,23-9,07 tys./mm’) oraz
niewielki wzrost biatka C-reaktywnego (CRP,
C-reactive protein) — 21 mg/l (norma < 10 mg/1).
W radiogramie klatki piersiowej uwidoczniono
obustronne zageszczenia migzszowe, a w to-
mografii komputerowej (TK) klatki piersiowej
zageszczenia interpretowane przez radiologa jako
zapalno-niedodmowe, zlokalizowane w przypod-
stawnych partiach obu ptuc, szerzace sie wzdluz
peczkéw naczyniowo-oskrzelowych, zlewajace
sie w segmentach 9 obu ptuc oraz niewielkie ob-
szary matowej szyby. Umiarkowanie powigkszone
byty wezly chtonne $rédpiersia oraz obu wnek.
W trakcie hospitalizacji w szpitalu rejonowym
kontynuowano antybiotykoterapie (amoksycylina
z kwasem klawulanowym, ceftriakson, klarytro-
mycyna, metronidazol), uzyskujac jedynie usta-
pienie goraczki. W posiewach krwi i plwociny nie
wyhodowano drobnoustrojéw chorobotwérczych.
W celu dalszej diagnostyki pacjent zostal przyjety
do I Kliniki Choréb Ptuc IGiCHP. Przy przyjeciu
chory byt w dobrym stanie klinicznym, bez go-
raczki, zglaszal utrzymujacy sie suchy, meczacy
kaszel, pogorszenie wydolnosci wysitkowej,
ostabienie, utrate apetytu (schud? ok. 10 kg przez
3 miesigce), b6le miegsni obreczy biodrowej i bar-
kowej, stawow rak, nadgarstkowych, kolanowych
i biodrowych. Ostuchiwaniem pluc stwierdza-
no obustronnie trzeszczenia u podstawy pluc,
w badaniach laboratoryjnych podwyzszone byty
wykladniki stanu zapalnego — leukocytoza 11,7
tys./mm® ze zwigkszonym do 84% odsetkiem gra-
nulocytéw obojetnochtonnych, przyspieszony do
73 mm/h odczyn sedymentacji erytrocytéw (OB,
odczyn Biernackiego), CRP 46 mg/l. W badaniach
biochemicznych zwracalo uwage bardzo wysokie
stezenie kinazy kreatynowej (CK) 1334 j./1 (norma
55-170 j./1) i nieco podwyzszone stezenie enzy-
moéw watrobowych AIAT (aminotranferazy ala-
ninowej) 84 j./l (norma 21-72 j./1) i AspAT (ami-
notransferazy asparaginianowej) 114 j./1 (norma
17-59 j./1). W surowicy krwi stwierdzono obec-
nos$é przeciwcial przeciwjadrowych (ANA, anti-
nuclear antibodies) w mianie 1280 z wysoko pozy-
tywnymi przeciwciatami anty Ro-52. W badaniu
radiologicznym (RTG) klatki piersiowej wykona-
nym przy przyjeciu do Instytutu uwidoczniono
zmiany §r6dmigzszowe o charakterze plamistym

L\ |

Rycina 1. RTG klatki piersiowej — piuca o zmniejszonej objetosci
z rozsianymi, nieregularnymi, pasmowatymi zaggszczeniami w polach
dolnych

Figure 1. Chest X-ray — lung volume loss; disseminated, irregular,
linear opacities within lower lung zones

Rycina 2. HRCT ptuc — w polach dolnych rozsiane ogniska matowej
szyby, niewielkie zageszczenia migzszowe i zmiany siateczkowate
z rozstrzeniami oskrzeli z pociggania, z zaoszczedzeniem waskiej strefy
podoptucnowej

Figure 2. HRCT — disseminated ground-glass opacities, small consoli-
dations and reticulation with traction bronchiectases sparing narrow
subpleural zone

i pasemkowatym zlokalizowane gtéwnie w polach
dolnych ptuc (ryc. 1), a w HRCT potwierdzono
obecno$¢ zmian rozsianych zlokalizowanych sy-
metrycznie, pod postacia ognisk matowej szyby
w polach dolnych z niewielkimi zageszczenia-
mi migzszowymi oraz zmian siateczkowatych
z obecnoscig rozstrzeni oskrzeli z pociggania —
obraz radiologiczny wskazywal na sr6dmigzszowe
wléknienie ptuc, najbardziej prawdopodobne
niespecyficzne srédmiazszowe zapalenie ptuc
(NSIP, non-specific interstitial pneumonia) (ryc. 2).
W badaniach czynnoéciowych ptuc obecne byty

558 www. pneumonologia.viamedica.pl



Matgorzata Bartosiewicz i wsp., Zmiany srédmigzszowe w ptucach u chorych na zapalenie wielomigsniowe i skérno-migsniowe

cechy restrykcji z obnizeniem catkowitej pojem-
noéci ptuc (TLC, total lung capacity) do 66%
warto$ci naleznej oraz uposledzeniem zdolnoéci
dyfuzyjnej ptuc dla tlenku wegla (DLCO, diffusing
capacity for carbon monoxide) do 45% wartoS$ci
naleznej. W teScie 6-minutowego marszu chory
przebyt dystans 392 m bez spadku saturacji (94%
na poczatku i konicu testu), ale z bardzo silnym
uczuciem zmeczenia po zakonczeniu badania.
W ECHO serca (echokardiografia serca) nie wy-
kazano zaburzen kurczliwosci ani cech nadci-
$nienia plucnego. W badaniu bronchoskopowym
nie uwidoczniono nieprawidlowosci, a w plynie
z plukania oskrzelowo-pecherzykowego (BALF,
bronchoalveolar lavage fluid) limfocyty stanowily
29%, granulocyty kwasochlonne 6,2%. W celu
uzyskania rozpoznania histologicznego choroby,
pacjenta zakwalifikowano do otwartej biopsji ptu-
ca. Do badania pobrano fragment ptata dolnego
pluca prawego. W wycinkach z migzszu pluca
uwidoczniono rozlane, jednoczasowe, aktywne
zmiany zapalne z odwracalnym wléknieniem,
z ogniskami organizujacego sie zapalenia pluc
— obraz histologiczny najbardziej wskazywal na
komérkowsq postaé NSIP. W trakcie hospitalizacji
w wysokospecjalistycznym oérodku reumatolo-
gicznym, na podstawie objawéw klinicznych,
podwyzszonych warto$ci enzymoéw migéniowych
i wyktadnikéw stanu zapalnego, podwyzszonego
miana ANA z obecnymi przeciwcialami anty Ro
i przeciwciatami anty EJ (syntetaza glicylo-tRNA)
rozpoznano zapalenie skérno-migéniowe. W ba-
daniu histologicznym zmiany o charakterystycz-
nej lokalizacji i dominacji patologii naczyniowej
sugerowaly rozpoznanie DM.

Ostatecznie rozpoznano wiec niespecyficz-
ne §r6dmigzszowe zapalenie pluc w przebiegu
DM i wdrozono leczenia prednizonem w dawce
poczatkowej 1 mg/kg mc. Po kilku tygodniach
leczenia zaobserwowano poprawe kliniczng —
chory przestal gorgczkowaé, zmniejszyly sig
béle migsni, poprawita wydolnoéé wysitkowa.
W badaniach laboratoryjnych normalizacji ule-
gly wskazniki stanu zapalnego (OB i CRP) oraz
wyraznie zmniejszyto sie stezenie CK (212 j./1.)
W kontrolnym badaniu radiologicznym klatki
piersiowej nie stwierdzono jednak istotnych
zmian w poréwnaniu z badaniem pierwszym,
wyniki badan czynnosciowych ptuc réwniez byty
poréwnywalne z poprzednimi. Zdecydowano
o redukcji dawki prednizonu do 0,5 mg/kg mc.
i wdrozeniu leczenia azatiopryna w dawce 2 mg/
/kg mc. Po 6 miesigcach leczenia skojarzonego
prednizonem i azatiopryna, z powodu nawrotu
goraczki do 39°C, pogorszenia wydolnosci wy-

sitkowej, wzrostu CK, progresji radiologicznej
oraz utrzymywania sig zaburzen w badaniach
czynno$ciowych, odstawiono azatiopryne i roz-
poczeto leczenie cyklofosfamidem w dawce 2 mg/
/kg mc. W kontrolnych badaniach laboratoryjnych
po 2 tygodniach stezenie CK uleglo normalizacii,
poprawila sie tolerancja wysitku, chory przestat
goraczkowaé. Kompleksowa ocena skutecznosci
terapii zostanie przeprowadzona po 3 miesigcach
leczenia.

Przypadek 2

Pieédziesiecioczteroletni mezczyzna pozo-
stajacy pod opieka I Kliniki Choréb Ptuc od 10 lat,
hospitalizowany byl po raz pierwszy w IGiCHP
w 2003 r. z powodu podejrzenia sarkoidozy, ktére
wysunieto na podstawie objawéw klinicznych
(w wywiadzie goraczka i uogélnione béle stawo-
we) oraz wyniku badania radiologicznego klatki
piersiowej, w ktérym stwierdzono poszerzenie
obu wnek plucnych oraz rozsiane zmiany drob-
noguzkowe w migzszu obu pltuc. W tomografii
komputerowej klatki piersiowej potwierdzono
obecnos¢ powiekszonych weziéw chtonnych
wnek i srédpiersia oraz rozsianych zmian drob-
noguzkowych potozonych w migzszu ptuc i cze-
$ciowo podoplucnowo. Uwidoczniono réwniez,
u podstawy pluca prawego, niewielkie ogniska
mlecznej szyby, nieregularne zageszczenia migz-
szowe oraz odcinkowe pogrubienie przegréd
wewnatrzzrazikowych. Wobec braku rozpoznania
z wycinkéw blony sluzowej oskrzeli pobranych
podczas bronchoskopii oraz nietypowego dla
sarkoidozy obrazu radiologicznego, zdecydowa-
no o koniecznosci wykonania mediastinoskopii
celem uzyskania potwierdzenia histologicznego
rozpoznania choroby. W badaniu histologicznym
fragmentéw 2 weztéw chlonnych srédpiersia
stwierdzono obecnosé¢ ziarniniakéw nabton-
kowato- i olbrzymiokomérkowych, catkowicie
zacierajgcych strukture budowy wezié6w chton-
nych. Parametry badan czynnos$ciowych ptuc byly
prawidlowe, w te$cie 6-minutowego marszu nie
stwierdzono desaturacji przy dystansie 572 m. Na
podstawie caloéci wykonanych badan rozpoznano
sarkoidoze w stadium Il i z uwagi na prawidtowe
wyniki badan czynnos$ciowych pacjenta pozo-
stawiono w obserwacji, bez wdrazania leczenia.
Podczas badan kontrolnych wykonanych po
3 miesigcach stwierdzono czeSciowg regresje
zmian wezlowych w RTG klatki piersiowej, wyni-
ki badan czynno$ciowych ptuc nadal byty prawi-
dlowe. W lutym 2004 r. pojawila sie goraczka do
39°C, dusznosé wysitkowa potgczona z ogélnym

www. pneumonologia.viamedica.pl 559



Pneumonologia i Alergologia Polska 2013, tom 81, nr 6, strony 556-566

Rycina 3. RTG klatki piersiowej — nad uniesiong prawa koputa prze-
pony ognisko zlewajacych sie pasmowatych zageszczen, pasmowate
zageszczenia w dole puca lewego; wneki poszerzone

Figure 3. Chest X-ray — focus of confluent linear opacities over
elevated right hemidiaphragm, linear opacities in the left lower zone;
hilar enlargement

ostabieniem i uog6lnionymi dolegliwosciami bé-
lowymi staw6w, bez poprawy po ambulatoryjnym
leczeniu antybiotykami. Chory zostal przyjety
w trybie pilnym do I Kliniki Choréb Ptuc. W ba-
daniu radiologicznym klatki piersiowej stwier-
dzono czesciowa regresje zmian wezlowych oraz
progresje zmian rozsianych w ptucach (ryc. 3).
W HRCT potwierdzono progresje zmian ptucnych
— uwidoczniono w polach §rodkowych i dolnych
pluc rozsiane ogniska matowej szyby i zmiany sia-
teczkowate dominujace w ptucu prawym (ryc. 4).
W ECHO serca nie stwierdzono cech nadcis$nie-
nia ptucnego. W badaniach laboratoryjnych
przy przyjeciu do Kliniki leukocytoza i CRP byty
prawidiowe, OB przyspieszone do 35 mm/h.
W badaniach czynnosciowych ptuc stwierdzono
cechy restrykcji (TLC — 67% warto$ci nalezne;j)
ze znacznym uposledzeniem DLCO (44% wartoSci
naleznej). W BALF limfocyty stanowity 5,8%, eo-
zynofile 15%, dominowaly natomiast neutrofile,
ktére stanowily 61% wszystkich komérek. Wo-
bec niejasnego charakteru zmian stwierdzanych
w badaniach obrazowych, ujemnych posiewoéw
bakteriologicznych krwi, plwociny, wydzieliny
oskrzelowej i braku poprawy po szerokospektral-
nej antybiotykoterapii, zdecydowano o wykona-
niu biopsji otwartej pluca prawego. W badaniu
histologicznym wycinkéw z pluca stwierdzono
obraz moggcy odpowiadac¢ organizujgcemus sig za-
paleniu ptuc z matymi ziarniniakami olbrzymio-
komoérkowymi z towarzyszacym ziarniniakowym

Rycina 4. HRCT ptuc — w polach $rodkowych i dolnych rozsiane

ogniska matowej szyby i zmian siateczkowatych dominujace w ptucu
prawym

o

Figure 4. HRCT — disseminated foci of ground-glass opacities and
reticulation in middle and lower lung zones, predominantly within the
right lung

odczynem zapalnym w pobranym jednoczasowo
wezle chtonnym $rédpiersia. W badaniach labo-
ratoryjnych stwierdzono réwniez podwyzszone
stezenia transaminaz (AIAT 244 j./1, AspAT 254
j./1), CK do 3386 j./1 oraz obecno$¢ przeciwciat
przeciwjagdrowych ANA o drobnoziarnistym ty-
pie Swiecenia i mianie 160 oraz przeciwcial Ro
i La. W badaniu neurologicznym stwierdzono
cechy miopatii proksymalnej — zdecydowano
o pobraniu wycinka z migénia do badania histo-
logicznego, na podstawie ktérego, w korelacji
z objawami klinicznymi oraz wynikami badan
immunologicznych, potwierdzono rozpoznanie
zapalenia wielomig$éniowego. Na podstawie
przebiegu klinicznego oraz catosci wykonanych
badan dodatkowych (laboratoryjnych, obrazo-
wych, czynnos$ciowych, immunologicznych,
histopatologicznych) rozpoznano organizujace
sie zapalenie pluc z odczynem sarkoidalnym
w wezlach chtonnych w przebiegu PM. Z uwagi
na ciezki stan chorego goraczkujacego caty czas
do 39°C, wzrost laboratoryjnych markeréw stanu
zapalnego (leukocytoza 17,6 tys./ mm® ze zwigk-
szonym do 84% odsetkiem granulocytéw obo-
jetnochtonnych), znaczne pogorszenie wynikéw
badan czynnosciowych uktadu oddechowego,
po otrzymaniu wyniku badania histologicznego
sugerujacego rozpoznanie organizujgcego sig
zapalenia pluc z odczynem sarkoidalnym w we-
zlach chtonnych, wdrozono leczenie metylpred-
nizolonem w pulsach przez 3 dni, a nastgpnie
prednizonem w dawce 1 mg/kg mc. ze stopniowg
poprawg stanu chorego i ustapieniem goraczki.
W trakcie leczenia glikokortykosteroidami (GKS)
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stan pacjenta stopniowo sie poprawial, zmniej-
szyly sie cechy miopatii proksymalnej, obnizeniu
uleglo stezenie transaminaz oraz CK, a w kontro-
Inym radiogramie klatki piersiowej stwierdzono
czeSciowa regresje zageszczen miagzszowych
w polach dolnych obu pluc. Po 6 miesigcach
leczenia prednizonem w dawkach stopniowo
redukowanych, stezenia transaminaz i CK bytly
juz prawidtowe, OB, CRP i leukocytoza w normie,
w badaniach czynnos$ciowych ptuc nie stwierdza-
no cech restrykcji, a DLCO wynosilo 73% warto$ci
naleznej. W teScie 6-minutowego marszu przy
dystansie 665 m nie obserwowano desaturacji.
Przez kolejne lata chory regularnie zglaszat sie do
Kliniki na badania kontrolne. Ze wzgledu na ten-
dencje do nawrotu objawéw choroby §r6dmigz-
szowej pluc po odstawieniu sterydoterapii (2007
r.), zdecydowano o utrzymaniu na stale leczenia
prednizonem. Po 10 latach od chwili wdrozenia
kortykoterapii pacjent nadal przyjmuje Encorton
w dawce 5 mg/dobe, czuje sie bardzo dobrze, nie
zglasza dolegliwosci z zakresu uktadu oddecho-
wego, neguje ostabienie i béle mieéniowe. Wyniki
badan laboratoryjnych pozostaja w granicach
normy, parametry badan czynnoéciowych uktadu
oddechowego sa prawidlowe.

Przypadek 3

Trzydziestoletni mezczyzna, bez istotnych
obcigzen internistycznych, zostal przyjety do
I Kliniki Choréb Pluc w listopadzie 2011 r. z po-
wodu rozpoznanej na podstawie obrazu radiolo-
gicznego oraz wyniku badania histologicznego
materiatu biopsyjnego ptuc (pobranego metoda
wideotorakoskopii) choroby $rédmiazszowej
pluc, w celu ukoniczenia diagnostyki i ustalenia
wskazan do leczenia immunosupresyjnego.

W wywiadzie duszno$¢ wysitkowa, suchy ka-
szel, ograniczenie wydolnosci wysitkowej, ogélne
ostabienie, chudniecie. Dolegliwosci rozpoczety
sie okoto 6 miesiecy przed przyjeciem do IGICHP.
Od poczatku choroby pacjent zauwazyt réwniez
zmiany na dioniach o typie zaczerwienienia i hi-
perkeratozy za zluszczaniem naskérka i pekaniem
skory. Nie goraczkowal, nie zgtaszat dolegliwosci
bélowych stawéw i mig$ni. W badaniu radiolo-
gicznym klatki piersiowej wykonanym kilka mie-
siecy przed przyjeciem do IGiChP (maj 2011 r.)
uwidoczniono obustronnie w polach dolnych,
z przewagg po stronie lewej, nieregularne drob-
noplamiste zagegszczenia migzszowe, a w HRCT
pluc stwierdzono w obu ptatach dolnych i dol-
nych czesciach ptatéw gérnych rozleglte obszary
matowej szyby i zmiany siateczkowate z drob-

Rycina 5. HRCT ptuc — obustronnie w polach dolnych widoczne ob-
szary matowej szyby i zmiany siateczkowate z drobnymi rozstrzeniami
oskrzeli, zaoszczedzajace waska strefe podoptucnowa

Figure 5. HRCT — areas of ground-glass opacity and reticulation
within lower lung zones bilaterally with tiny traction bronchiectases,
sparing narrow subpleural zone

nymi rozstrzeniami oskrzeli, z zaoszczedzeniem
waskiej strefy podoptucnowej (ryc. 5). Pacjent
zostal zakwalifikowany do biopsji otwartej plu-
ca. Zabieg wykonano na poczatku sierpnia 2011
r. Do badania pobrano wycinki z ptata gérnego.
Na podstawie badania histologicznego materiatu
biopsyjnego rozpoznano zwykle sr6dmigzszowe
zapalenie pluc (UIP, usual interstitial pneumonia).
W celu ustalenia dalszego postepowania chorego
skierowano do IGiICHP. Przy przyjeciu do Kliniki
pacjent byl w dobrym stanie ogélnym, zgltaszat
uposledzenie wydolnosci wysitkowej oraz suchy,
napadowy kaszel. W badaniu przedmiotowym
zwracaly uwage zmiany na dloniach (zaczerwie-
nienie skéry, hiperkeratoza, ztuszczanie naskérka
i pekanie skory). Ostuchiwaniem pluc stwier-
dzano trzeszczenia symetrycznie u podstawy
pluc. Liczba leukocytéw i odsetek granulocytéw
obojetnochtonnych byty prawidtowe, nieznacznie
przyspieszone byto OB (22 mm/h) i CRP (24 mg/1)
oraz wysokie stezenie CK (609 j./1). W surowicy
krwi wykryto obecno$¢ ANA w mianie 1280
z wysoko pozytywnymi przeciwciatami anty
Ro-52. W badaniu radiologicznym klatki piersio-
wej wykonanym przy przyjeciu do Kliniki (ryc. 6)
nie stwierdzono zmian w poréwnaniu z badania
poprzedniego z maja 2011 r. W ECHO serca nie
stwierdzono zaburzen kurczliwosci ani cech
nadci$nienia ptucnego. W BALF stwierdzono
limfocytoze 68% oraz zwiekszony odsetek gra-
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Rycina 6. RTG klatki piersiowej — ptuca o zmniejszonej objetosci;
w dole obustronnie zlewajgce si¢ stabo wysycone zageszczenia
i struktury linijne

Figure 6. Chest X-ray — lung volume loss; bilateral, confluent, poorly
defined opacities and linear structures within lower zones

nulocytéw kwasochtonnych (12%). W badaniach
czynno$ciowych ptuc obecne byly cechy umiar-
kowanej restrykeji (TLC — 74% warto$ci naleznej)
oraz ciezkie zaburzenia DLCO (37% warto$ci
naleznej), W tescie 6-minutowego marszu przy
dlugim dystansie 665 m stwierdzono desaturacje
7 96 do 78%. Preparaty z biopsji ptuca konsulto-
wano w Zaktadzie Patomorfologii IGiCHP — ob-
raz mikroskopowy odpowiadal zlewajacym sig
aktywnym, jednoczasowym zmianom zapalnym
srédmigzszowym, z odwracalnym wiéknieniem,
bez cech przebudowy miazszu. Na podstawie
caloéci obrazu klinicznego, radiologicznego
i wyniku badania histologicznego rozpoznano
srodmiazszowe zapalenie pluc o typie NSIP
w przebiegu ukladowej choroby tkanki tacznej.
W celu ustalenia rozpoznania choroby uktadowe;j,
pacjenta skierowano do specjalistycznego osrodka
reumatologicznego. Tam na podstawie obrazu
klinicznego (,rece mechanika”, objaw Gotrona),
podwyzszonych warto$ci enzymoéw migéniowych
i wyktadnikéw stanu zapalnego, podwyzszonego
miana ANA z obecnymi przeciwcialami anty Ro
oraz wyniku badania histologicznego wycinka
skérno-miesniowego rozpoznano dermatomyosi-
tis. Podczas kolejnej hospitalizacji w IGiICHP, po
ukonczeniu diagnostyki reumatologicznej, z uwa-
gi na istotne zaburzenia stwierdzane w badaniach
czynno$ciowych ptuc, zdecydowano o rozpocze-
ciu leczenia immunosupresyjnego prednizonem
w dawce poczgtkowej 0,5 mg/kg mc. i azatioprynag
w dawce 2 mg/kg mc. Po 12 miesigcach leczenia
uzyskano istotng poprawe kliniczng (poprawita

sie tolerancja wysilku, ustapit kaszel, zmniejszylo
nasilenie zmian skérnych na dtoniach), czeéciowa
regresje zmian rozsianych w badaniu radiolo-
gicznym klatki piersiowej oraz istotng poprawe
parametréw badan czynno$ciowych ptuc (TLC
— 97% wartoSci naleznej, DLCO — 60% warto$ci
naleznej). W teScie 6-minutowego marszu pacjent
pokonat dystans 748 m bez desaturacji (saturacja
poczatkowa 99% — saturacja koncowa 98%).
W badaniach laboratoryjnych wyktadniki stanu
zapalnego oraz stezenie CK powrécily do wartosci
prawidlowych.

Omodwienie

Choroba sr6odmiagzszowa pluc jest nie tylko
najczesciej stwierdzang patologia ptucng u cho-
rych na PM/DM, ale réwniez istotnym czynni-
kiem rokowniczym w tej grupie chorych [5, 6, 8].
Rokowanie pogarsza tez wspélistnienie innych
chor6b uktadowych tkanki tgcznej (najczesciej
tocznia rumieniowatego uktadowego, twardziny
uogélnionej i reumatoidalnego zapalenia stawéw)
[8]. Wér6d opisanych powyzej przypadkéw nie
rozpoznawaliS§my innych choréb ukladowych
poza PM/DM. Dwéch chorych leczonych byto
z powodu niedoczynnoéci tarczycy. W momencie
rozpoznania miopatii stezenie hormondéw tarczy-
cy bylo u nich prawidtowe. Rozpoznanie choroby
$§r6dmigzszowej pluc w przebiegu PM/DM, tak
jak w przebiegu innych choréb tkanki tgczne;j,
moze by¢ postawione w kazdym momencie jej
trwania. Zdarza sie, ze objawy ze strony uktadu
oddechowego wyprzedzajg rozpoznanie choroby
zapalnej mieéni, tak jak to miato miejsce w dru-
gim z przedstawionym przez nas przypadkow.
Uwaza sig, ze istotnym czynnikiem predykcyjnym
wystapienia zapalenia sr6dmigzszowego pluc
w PM/DM jest obecno$é przeciwcial anty Jo-1
(przeciwko syntetazie histydylo-tRNA) [9] —
dochodzi do niego u ponad 70% chorych [6]. Do
tej grupy przeciwcial zaliczane sie r6wniez anty
PL-7, anty PL-12, anty O], anty EJ, anty KS, anty
Hai anty Zo. Przeciwciata anty Jo-1 wykrywane sg
u 20% wszystkich chorych na miopatie zapalne,
pozostate stwierdzane sa u 1-5% pacjentéw [10].
Czasami wykrywa sie je przed pojawieniem sie
pierwszych objawéw zapalenie miesni i dlatego
uwaza sie, ze mogg one odgrywac role w patoge-
nezie choroby. We wszystkich prezentowanych
powyzej przypadkach w surowicy krwi stwier-
dzono podwyzszone miano ANA, w zadnym
nie wykazano obecno$ci przeciwcial anty Jo-1.
U pierwszego chorego wykryto przeciwciata anty
EJ (przeciwko syntetazie glycylo-tRNA) oraz anty
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Ro-52, u drugiego pacjenta przeciwciata anty Ro
i La, u trzeciego chorego stwierdzono wysokie
miano przeciwcial anty Ro-52. Przeciwciala anty
Ro-52, wérdd prezentowanych przez nas chorych
obecne w przypadku 11 3, wykrywane sg czesciej
wéréd chorych na PM/DM z towarzyszaca choro-
ba §r6dmigzszowa ptuc niz bez niej ( 35% v. 7%
w grupie 63 chorych) [11], ale ich rola w roz-
woju zapalenia mie$ni nie zostata dotychczas
wyjasniona. Przeciwciata anty Ro sg wykrywane
w réznych chorobach tkanki tgcznej. Wsréd pa-
cjentéw z zespolem antysyntetazowym (obecne
przeciwciala anty Jo-1, goraczka, zapalenie mieg-
$ni i staw6w, objaw Raynauda, ,rece mechanika”,
obecno$¢ ILD) ich obecno$é wigze sie z rozwojem
ciezszych postaci choroby §r6dmiazszowej ptuc,
wieksza tendencjg do wiéknienia ptuc i gorsza
odpowiedzig na leczenie immunosupresyjne
[12, 13].

Duszno$¢ i nieproduktywny kaszel sg naj-
czesciej wystepujacymi, ale niespecyficznymi
objawami choroby sr6dmigzszowej ptuc. Oslu-
chiwaniem ptuc mozna stwierdzié¢ trzeszczenia,
zwykle zlokalizowane symetrycznie u podstawy
pluc. Klasyczne badanie radiologiczne klatki
piersiowej wykazuje zmiany sr6dmigzszowe lub
sr6dmiazszowo-pecherzykowe zlokalizowane
przypodstawnie. We wczesnych etapach roz-
woju choroby $ré6dmigzszowej pluc, klasyczny
radiogram klatki piersiowej moze nie wykazywacé
zadnych zmian. Gtéwna role w identyfikacji pa-
cjentéw z zajeciem uktadu oddechowego odgrywa
HRCT, w ktérej stwierdza sie zmiany siateczkowa-
te oraz nieregularne zageszczenia podoptucnowe
z ogniskami matowej szyby, w miare progresji
choroby, w jej konicowych stadiach nasilaja sie
zmiany o charakterze plastra miodu §wiadczace
o dokonanym wtéknieniu ptuc. Wsréd chorych na
PM/DM czesto spotyka sig réwniez obrazy radio-
logiczne typowe dla organizujacego sig zapalenia
pluc (OP, organizing pneumonia) — obustronne
skonsolidowane zageszczenia migzszowe z wi-
docznym na ich tle bronchogramem powietrz-
nym, o zmiennej lokalizacji, z towarzyszacymi
niewielkimi obszarami matowej szyby. Czasami
te niewielkie obszary matowej szyby otoczone sg
ragbkiem bardziej skonsolidowanych zageszczen
migzszowych — objaw ten okreélany jest mianem
,odwréconego halo” [14]. W przebiegu PM/DM
spotykane sg rézne postacie histologiczne $réd-
miazszowych zapalen pluc, w tym najczesciej
NSIP i OP, rzadziej UIP i ostre §r6dmigzszowe
zapalenie pluc (AIP, acute interstitial pneumo-
nia). Czesto w badaniach biopsyjnych spotyka
sie zmiany o charakterze mieszanym [2, 4, 6].

U niewielkiej grupy chorych ze skérng postacia
DM (amiopatyczne DM — ADM lub klinicznie
amiopatyczne DM — C-ADM), bez objawéw
zapalenia mieéni, dochodzi do rozwoju gwat-
townie postepujacej choroby $r6dmiazszowej
pluc, nie odpowiadajacej na leczenie GKS. Prze-
bieg kliniczny tej choroby przypomina zespot
ostrej niewydolnosci oddechowej, a w badaniu
histologicznym wycinkéw pluc u tych chorych
stwierdza sie obraz rozlanego uszkodzenia peche-
rzykéw plucnych (DAD, diffuse alveolar damage).
W 2005 r. zidentyfikowano przeciwciata anty
CADM-140 [15]. Wéréd 42 chorych na DM, u 8
wykryto przeciwciata anty CADM-140, przy czym
nie stwierdzono ich w surowicy krwi chorych na
inne uktadowe choroby tkanki tgcznej ani wéréd
chorych z idiopatycznym $r6dmigzszowym zapa-
leniem pluc. Pacjenci posiadajacy we krwi owe
przeciwcialo chorowali znacznie ciezej, a ich
rokowanie bylo znaczgco gorsze niz chorych
na DM, u ktérych w surowicy krwi nie wykryto
przeciwcial anty CADM-140. Obecnie uwaza sie,
ze przeciwcialo anty CADM-140 moze staé sie
waznym czynnikiem prognostycznym ciezkosci
choroby srédmigzszowej pluc w przebiegu zapa-
lenia skérno-migéniowego [16, 17].

Wsr6d naszych pacjentéw w pierwszym
przypadku zaréwno obraz radiologiczny zmian,
jak i wynik badania histologicznego wycinkéw
pluc wskazywat na NSIP (posta¢ komérkowa)
z towarzyszacymi cechami OP. W drugim przy-
padku wraz z wystgpieniem objawéw miopatii
w RTG i TK klatki piersiowej pojawil sie obraz
zmian typowy dla organizujgcego sie zapalenia
pluc, co r6wniez potwierdzono badaniem histo-
logicznym bioptatu pluc. U trzeciego pacjenta,
na podstawie obrazu radiologicznego oraz wy-
niku badania histologicznego wycinkéw pluc,
rozpoznano NSIP.

Najczulszym testem diagnostycznym, stu-
zacym do rozpoznania choroby $rédmigzszowej
pluc, monitorowania jej przebiegu oraz odpo-
wiedzi na leczenia, sg badania czynno$ciowe
ukladu oddechowego. Typowo stwierdza sie
w nich zaburzenia restrykcyjne oraz upoéledze-
nie zdolnosci dyfuzyjnej ptuc dla tlenku wegla.
Nie mozna zapominad, ze obnizenie DLCO moze
wystapi¢ w przebiegu izolowanych zmian na-
czyniowych skutkujacych wczesnym rozwojem
nadcis$nienia plucnego, ktére zdarza sie w PM/DM
tak jak w przebiegu innych choréb uktadowych
tkanki tacznej. Wér6d przedstawionych powyzej
chorych, na podstawie badania ECHO serca wy-
konywanego w momencie rozpoznania ILD oraz
w trakcie badan kontrolnych, wykluczyliémy
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nadcis$nienie ptucne. We wszystkich przedstawio-
nych przypadkach stwierdzono cechy restrykcji
(TLC 66-74% warto$ci naleznej) z obnizeniem
DLCO (45-37% warto$ci naleznej). Nalezy pamie-
ta¢, ze obnizenie TLC i VC (pojemnos¢ zyciowa
[vital capacity]) w grupie chorych na PM/DM
moze by¢ zwigzane z ostabieniem mies$ni odde-
chowych. Pomocne w réznicowaniu sg w tym
przypadku pomiary maksymalnego ci$nienia
wdechowego (MIP, maximal inspiratory pressure)
i wydechowego (MEP, maximal expiratory pressu-
re) oraz maksymalnej wentylacji dowolnej (MVYV,
maximal voluntary ventilation) [2]. Z tego samego
powodu ostroznie nalezy interpretowaé¢ wyniki
6-minutowego testu marszu. Dysfunkcja ptuc nie
musi by¢ gtéwnym czynnikiem ograniczajacym
wydolnosé¢ wysitkowg w tej grupie chorych.
Badanie sktadu poptuczyn oskrzelowo-
-pecherzykowych jest przydatne w diagnostyce réz-
nicowej — pomaga wykluczy¢ reakcje polekowe,
infekcje, procesy nowotworowe czy krwawienie
pecherzykowe. Wzrost odsetka neutrofiléw i eo-
zynofilow zwigzany jest z gorszym rokowaniem
oraz przebiegiem choroby [2, 6, 14, 18]. Cottin
i wsp. w grupie 14 chorych na PM/DM, limfocy-
toze w BALF > 25% stwierdzili u 50% chorych.
W badaniu histologicznym bioptatéw pluc u tych
pacjentéw stwierdzano najczeSciej NSIP, rzadziej
LIP (limfocytarne sr6dmigzszowe zapalenie ptuc,
Iymphoid interstitial pneumonia), OP i UIP. Wzrost
odsetka neutrofiléw > 10% w BALF stwierdzono
u 3 chorych z NSIP, eozynofiléw > 15% u 1 chore-
go z UIP. U 2 pacjentéw z NSIP wystepowata lim-
focytoza i neutrofilia [19]. W pierwszym i trzecim
sposréd prezentowanych powyzej przypadkéw,
u pacjentow z NSIP, w BALF stwierdzono limfocy-
toze > 60% oraz ezoynofilie. U drugiego chorego,
z OP oraz odczynem sarkoidalnym w badaniu
histologicznym materiatu biopsyjnego, limfocyty
w BALF stanowily jedynie 5,8%, eozynofile 15%,
dominowaly natomiast neutrofile. Wyniki BALF
nie majg istotnego znaczenia w rozpoznawaniu
choréb sr6dmiazszowych pluc w przebiegu PM/
DM, tak jak w przebiegu innych choréb uktado-
wych tkanki tacznej, z uwagi na brak swoistosci.
Optymalne leczenie sr6dmigzszowego za-
palenia ptuc w przebiegu PM/DM nie jest znane
z powodu braku randomizowanych, kontrolo-
wanych placebo, badan klinicznych. Wiekszos¢
informacji opiera sie na opracowaniach doty-
czacych niewielkich grup chorych i opisach
pojedynczych przypadkéw. Gtéwnymi lekami
stosowanymi w leczeniu ILD u chorych na PM
i DM sg glikokortykosteroidy podawane doustnie
w wysokich dawkach (1 mg/kg mc./d.). W razie

braku odpowiedzi na zastosowane leczenie lub
w przypadku choroby o gwaltownym przebiegu
stosuje sig metylprednizolon w pulsach 1 g i.v./
/dobe czesto w potaczeniu z cyklofosfamidem
podawanym drogg dozylng. Okolo potowa cho-
rych dobrze odpowiada na leczenie GKS, a wy-
niki leczenia zaleza w duzej mierze od obrazu
histologicznego zmian i sg najlepsze u chorych
z typem komoérkowym NSIP oraz OP, znacznie
gorsze u chorych z obrazem UIP. W przypadku
braku odpowiedzi na leczenie GKS lub pojawienia
sie cigzkich powiklan steroidoterapii, stosuje sig
inne leki immunosupresyjne, przede wszystkim
cyklofosfamid (doustnie lub dozylnie), cyklospo-
ryne, azatiopryne, metotreksat [2, 6, 8, 14, 19, 20].
Nawata i wsp. wykazali, Ze pacjenci z ILD w prze-
biegu miopatii zapalnych i z prawidlowym
stezeniem CK w surowicy gorzej odpowiadaja
na leczenie GKS i maja gorsze rokowanie niz
chorzy z podwyzszonym stezeniem CK w suro-
wicy. Przezycie po roku w grupie z prawidtowym
stezeniem CK wynosito 31%, w grupie z podwyz-
szong jego wartoScig — 89% [20]. Opornos¢ na
leczenie GKS wykazujg réwniez chorzy na DM/
/ADM z obecnymi przeciwciatami anty CADM-140
[21]. Pojawiajg sie doniesienia o skutecznosci
innego inhibitora kalcyneuryny, takrolimusu,
w leczeniu pacjentéw z chorobg §r6dmiazszowsq
pluc w przebiegu PM/DM. Wykazano, ze jest on
najbardziej efektywny u chorych z zespotem
antysyntetazowym [22] oraz u chorych na PM/
/DM z dodatnimi przeciwciatami anty Jo-1 [23].
Cyklofosfamid oraz inhibitory kalcyneuryny
(cyklosporyna i takrolimus) sg lekami drugiego
rzutu u chorych z chorobg §r6dmiazszowa pluc
w przebiegu PM/DM. W przypadku braku skutecz-
nosci lekéw pierwszego (GKS) i drugiego rzutu,
mozna podjaé prébe leczenia rytuksymabem,
adalimumabem lub mykofenolatem mofetilu
[19, 24, 25]. W prezentowanych powyzej przy-
padkach z dobrym efektem stosowali$my leczenie
prednizonem doustnie, w przypadku pierwszym
poczatkowo w polaczeniu z azatiopryna, a na-
stepnie z cyklofosfamidem, w przypadku trzecim
wylacznie w skojarzeniu z azatiopryna. U pierw-
szego pacjenta azatiopryne dolgczono po 3 mie-
sigcach z powodu braku skutecznos$ci leczenia
samym prednizonem, po kolejnych 6 miesigcach
z powodu progresji klinicznej i radiologicznej,
odstawiono azatiopryne i wdrozono cyklofosfa-
mid. W przypadku trzecim leczenie skojarzone,
z uwagi na rozpoznanie DM (gorszy przebieg ILD
i rokowanie) oraz istotne zaburzenia w badaniach
czynnos$ciowych, prowadzone bylo od poczatku.
U pacjenta drugiego, z uwagi na gwattowny i ciez-
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ki przebieg choroby, konieczne byto poczatkowe
leczenie metylprednizolonem iv w pulsach, ktére
kontynuowano prednizonem w dawce poczatko-
wej 1 mg/kg mc. Azatiopryna jest szeroko stoso-
wana jako lek drugiego rzutu u chorych na PM/
/DM 11ILD, ale podobnie do innych lekéw, leczenie
nig nie zawsze jest skuteczne.

Podsumowanie

Choroba ér6dmigzszowa pluc jest najcze-
Sciej stwierdzang plucng manifestacja miopatii
zapalnych. Przebieg choroby $rédmigzszowej
pluc towarzyszacej PM/DM oraz innym choro-
bom ukladowym tkanki tagcznej moze by¢ bardzo
réznorodny, od procesé6w bardzo tagodnych,
wieloletnich do ciezkich, gwaltownych, zakon-
czonych zgonem. Jej naturalny przebieg nie jest
znany z uwagi na szeroko stosowane z powodéw
pozaplucnych leczenie immunosupresyjne.
Choroba $r6dmigzszowa ptuc moze poprzedzac
zapalenie mieéni, pojawiaé sie r6wnocze$nie
Z jego objawami lub po ich wystgpieniu. Nieko-
rzystnie na jej rokowanie wplywaja ostry pocza-
tek, wzrost odsetka neutrofiléw w BALF, obraz
UIP w badaniu histologicznym oraz wartos¢
wyjSciowa DLCO ponizej 45% wartosci nalez-
nej i FVC (natezona pojemno$¢ zyciowa [forced
vital capacity]) ponizej 60% warto$ci naleznej
[1]. Autoprzeciwciata przeciwko syntetazom
aminoacylo-tRNA wykrywane swoiScie u cho-
rych ze zmianami sr6dmigzszowymi w ptucach
w przebiegu PM/DM sa przydatnymi markerami
w rozpoznawaniu i przewidywaniu wystgpienia
ILD. Czesto$¢ wykrywania zmian $r6édmigzszo-
wych w plucach zwieksza sig wraz z czuloscia
zastosowanych metod diagnostycznych — od
objawéw klinicznych i klasycznego badania ra-
diologicznego klatki piersiowej, do HRCT ptuc.
Cho¢ w PM/DM opisywana jest skuteczno$¢
ré6znych metod leczenia, optymalna terapia nie
zostalta dotychczas ustalona — lekami pierwsze-
go wyboru sa glikokortykosteroidy. Konieczne
jest przeprowadzenie prospektywnego badania
klinicznego, poréwnujacego r6zne metody le-
czenia w celu ustalenia najbardziej skutecznej
terapii u chorych ze zmianami §ér6dmiazszowymi
w plucach w PM/DM. U wszystkich pacjentow,
u ktérych postawiono diagnoze lub wysunigto
podejrzenie PM/DM, nalezy przeprowadzi¢ pelna
diagnostyke réznicowag w kierunku obecnosci
powiklan ptucnych i badania te nalezy okresowo
powtarza¢, gdyz zmiany w ptucach mogag sig po-
jawi¢ w kazdym momencie jej trwania, a wczesne
wdrozenie leczenia immunosupresyjnego jest

niezbednym warunkiem do tego aby mialo ono
szanse by¢ skuteczne.
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