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Summary

Gastrointestinal manifestations of idiopathic inflamma-
tory myopathies

The inflammatory myopathies collectively named myositis,
encompass a group of heterogeneous muscle disorders,
which share the common clinical features of slowly pro-
gressive, symmetrical muscle weakness, low endurance and
fatigue. Idiopathic inflammatory myopathies are characte-
rized by the involvement of muscles that can affect any sys-
tem or organ, including the gastrointestinal tract. The most
common digestive manifestation is dysphagia, proximal
oesophageal skeletal muscle dysfunction is demonstrated by
manometry with low amplitude/absent pharyngeal contrac-
tions. Myositis is also associated with coeliac disease and
responds to a gluten-free diet. A variety of malignancies
have been reported in dermatomyositis including colorectal
and gastric adenocarcinomas. In patients with myositis
gastrointestinal system may be affected throughout his
trajectory and actual prevalence and prognosis associated
with digestive symptoms are uncertain. Dysphagia wich is
the most common manifestation in some patients may have
severe impact on quality of life.
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Pezrome

Hopaafcenue me.aydouuo-xumeunozo mpaxkmay 001bHbIX
C UOUONAMUYUECKUMU B0CHANIUMENbHBIMU MUONAMUSL-
mu

Bocnanumenvnvie muonamuu, 6 obujem nasvigaemvle
MUOSUMAMU, OX8AMBLEAIOM SPYNNY 2emepO2eHHbIX Mbl-
WeYHbIX paccmpolicms, Komopbule pasoensiom odouue
KAUHUYeCKue 0COOEHHOCMU MeONeHHO Npocpeccupyiowyel,
CUMMEMPUYHOU MbIUEYHOU C1aDOCU, HUKOU BLIHOCTU-
socmu u ycmanocmu. Mouonamuueckue ocnanumenbhvie
MUORAMUU XAPAKMEPUZVIOMCS 808LEUEHUEM MbIULY, KO-
mopble MO2ym nopaxicame a00yI0 CUcmemy uiu Op2am,
8 mom uucue Jceny0ouHo-Kuueynvlli mpaxm. Haubonee
PACHPOCMPAHEHHbIM NPOSGIEHUEM NOPAdICEHUS. NULYe8a-
pumenvHo20 mpakma signaemcs oucgazus, oucgyHkyus
NPOKCUMATIbHBIX CKELEeMHbIX MblY NUWeood, ¢ Maioll
amMRAUMY oo / omcymemeuem nuye800HbIX COKPALYeHUll,
onpeoensemas ¢ nomowwlo manomempuu. Muosum max-
Jice C8A3aM ¢ yeruaxuel u omeeudaem Ha Oe3NomeHo8yIo
Oouemy. MHnodcecmao 310Ka4ecmeeHHbIX ONyxoel, GKI0Uas.
KOTOPEKMANbHYIO U HCeLYOOUHVIO A0eHOKAPYUHOMY, ObLIO
3ape2ucmpupo8ano npu 0epmamomMuosumax. Y 0onvuvix ¢
B0CHANUMENLHLIMU MUONAMUAMYU HCETYOOUHO-KUULEUHBIT
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mpakm mooicem Oblmb NOPANCeH HA NPOMSANCEHUU BCell
ceoell mpaekmopuu, U pacnpoCcmMpaHeHHOCMy U NPOSHO3
CBA3aHHbIE C NUWYEBAPUMENbHBIMU CUMNIMOMAMU AGTAIOMCS
HeonpeoeneHnbiMu. Jucghazus, A6II0WaAsCH CambiM pac-
NPOCMPAHEHHbIM CUMNINOMOM, MONCEM UMEMb CEPbE3HOE
BIUAHUE HA KAYECMBO0 HCUSHU NAYUEHIO8.

Knroueeswle cnosa: uouonamuueckue 60cnaiumebhble
muonamuu, .WCQ/Zy()O‘lHO—KMWe‘leluV mpaxkm, npos6ieHUs

Introducere

Miopatiile inflamatorii idiopatice (Mll), supranu-
mite miozite, reprezinta un grup eterogen de anor-
malitati musculare, ce auin comun astenie musculara
simetrica lent progresiva, putere musculara scazuta
si fatigabilitate. Miopatiile inflamatorii idiopatice
cronice se pot prezenta ca patologii musculare in-
flamatorii izolate sau asociate cu alte afectiuni ale
tesutului conjunctiv, precum sindromul Sjogren,
scleroza sistemica, boala mixta a tesului conjunctiv,
lupusul eritematos sistemic sau artrita reumatoida.
Din acest grup de Mll fac parte dermatomiozita (DM),
polimiozita (PM), miozita cu corpi de incluziune (IBM)
si altele [10].

Miopatiile inflamatorii idiopatice se includ in
grupa patologiilor autoimune cu implicare sistemica,
care pot afecta orice sistem sau organ, inclusiv tractul
gastrointestinal [6].

Literatura de specialitate indica valori diferite
de prevalenta si incidenta a maladiilor autoimune
sistemice, datele variind in functie de populatia stu-
diata, design-ul cercetarilor, criteriile de includere si
metodele statistice folosite. Aceasta variabilitate este
prezenta si in Mll, care sunt considerate boli rare. Am
analizat datele Registrului National din Suedia, 2012:
prevalenta PM a fost de 8:100.000 populatie, iar a
DM - de 4:100.000 populatie [20]. Un studiu recent,
efectuat de Dobloug C. si coaut. (Norvegia, 2015),
a raportat prevalenta MIl de 8,7:100.000 populatie
si o incidenta de 6-10 la 1.000.000 populatie/an [3].
Am considerat ca aceste date pot fi interpretate ca
similare in doua tari nordice.

Cercetarile efectuate asupra Mll au determinat
cain procesul patologic pot fi implicate ambele sexe,
insa mai frecvent este afectat sexul feminin, cu o
ratd de 2-2,6:1 [19]. Miopatiile inflamatorii idiopatice
pot aparea la orice varsta, cu toate acestea, existd o
distributie bimodala cu varfuri intre 10 si 15 ani la
copii si 45-60 de ani la adulti [14, 19].

Cu toate ca s-au efectuat cercetari pe diferite
loturi, etiologia ramane a fi necunoscuta. Mai multe
studii au sugerat cd instalarea MIl poate fi rezultatul
expunerii la factorii mediului, ce duc la activarea
sistemului imun la indivizii susceptibili genetic. Unii
factori externi, cum sunt agentii infectiosi, toxinele
(cel mai frecvent — de origine medicamentoasa) si




radiatiile ultraviolete, au fost identificati ca factori
declansatori sau cauze ale exacerbarilor MIl [14].

Mecanismele patogenetice care cauzeaza slabi-
ciune musculara nu sunt pe deplin intelese, dar sunt
incriminate a avea rol in necroza fibrelor musculare
sistemele imun si nonimune [6]. Mai mult decat atat,
pe parcursul evolutiei bolii, neimplicarea muschilor
in exercitiul fizic, precum si tratamentul cu glucocor-
ticoizi, pot duce la atrofie musculara.

Mecanismul patogenetic al Ml este demonstrat
prin prezenta autoanticorpilor in ser, identificati la
aproximativ 60-70% din pacienti. Unii autoanticorpi
sunt specifici pentru miozita, numiti autoanticorpi-
miozita specifici, cei mai frecventi fiind autoanticorpii
anti-Jo-1 (20-30%), care fac parte din setul nou de
criterii de diagnostic; si anti-Mi-2 (6%) [7, 13]. Au-
toanticorpii asociati miozitei includ anti-PM-SCL,
anti-RNP si altii. Acesti autoanticorpi sunt frecvent
prezenti in sindroamele de suprapunere, in speci-
al in cazul polimiozitei si al sclerozei sistemice cu
anti-PM-Scl, boala mixta a tesutului conjunctiv cu
anticorpi anti-RNP. Niciunul din acesti autoanticorpi
nu au fost raportati de a fi specifici afectarii tractului
gastrointestinal.

Tabloul clinic al miopatiilor inflamatorii idio-
patice este marcat de manifestarile musculare si
extramusculare, unde potential este afectat orice
sistem de organe, cel mai frecvent fiind tractul gas-
trointestinal — pana la 60% cazuri [22]. Exista mai
multe mecanisme discutate in implicarea tractului
gastrointestinal la pacientii cu miopatii inflamatorii.
In primul rand, muschiul striat in cadrul tractului gas-
trointestinal este afectat de inflamatie, ceea ce duce
la slabiciune si reprezinta cauza tulburarilor de mo-
tilitate la diferite niveluri ale tractului, iar inflamatia
dermatomiozita este adesea perivasculara, fiind
observata vasculita tractului gastrointestinal [16].
Au fost atestate si alte reactii autoimune, cum sunt
boala celiaca si hepatita autoimuna. Astfel, in cadrul
Mil, sistemul digestiv poate fi implicat prin orice
segment, datele literaturii despre incidenta acestor
manifestari fiind controversate [15].

in literatura de specialitate au fost foarte putine
rapoarte referitor la pacienti cu miopatii si afectarea
cavitatii bucale. Intr-un studiu retrospectiv din Un-
garia, realizat pe baza a 34 de pacienti cu miopatii,
s-au observat mai multe probleme ale cavitatii orale,
printre care si slabiciunea muschilor masticatori.
Simptomul cel mai frecvent a fost uscaciunea gurii,
de asemenea a fost crescuta prevalenta cariilor, in
comparatie cu populatia generala [11].

Conform datelor de literatura, cel mai frecvent
simptom al afectarii tractului gastrointestinal la
pacientii cu Mll a fost disfagia. Tulburari de deglutitie
au fost raportate la 32-84% din pacientii cu polimi-
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ozitd sau dermatomiozita si au fost consemnate
mai frecvent in faza acuta a bolii [4, 18]. Prezenta
disfagiei este asociatd cu un prognostic nefast, din
cauza riscului de pneumonie de aspiratie, septicemie
si casexie. Cel mai frecvent este implicat muschiul
striat al hipofaringelui si esofagului superior, simp-
tomele subiective cuprinzand senzatia de mancare
blocatd in gat, tuse in timpul mancarii si dificultate
de inghitire a alimentelor solide si uscate [15].

Potrivit unei cercetari efectuate de Ertekin et
al. (2004), timpul mediu dintre debutul disfagiei si
diagnosticul de Mll a fost de 55 de luni [5]. Conform
rezultatelor unui alt studiu privind disfagia in M,
11 pacienti din 64 la vizita in dinamica au prezentat
rezolvarea disfagiei. Toti pacientii, cu exceptia unuia,
care suferea de dermatomiozita, au fost tratati cu
imunosupresante. Bolnavul cu dermatomiozita a fost
tratat cu corticosteroizi topici [21]. Astfel, este dificil
de a interpreta modificarile sistemului digestiv ca
fiind determinate de boald sau de reactiile adverse
la tratament.

Un indicator al importantei disfagiei este inclu-
derea acesteia in setul nou de criterii de diagnostic
al Mll, elaborat de grupul de lucru sub conducerea
lui I. Lundberg, 2014 [13].

In practica clinica este comuna investigarea
tulburdrilor de deglutitie radiografic cu substanta
de contrast, dar in cazurile incerte, investigatiile pot
fi completate cu manometria.

Este de notat ca, deja in 1982, a fost emisa
ipoteza unei asocieri intre boala celiaca si Mll din
cauza nivelurilor crescute de autoanticorpi anti-
gluten la pacientii cu miopatii inflamatorii [8]. Selva-
O’Callaghan si colab. (2007) au confirmat acest lucru:
la 31% dintre pacienti cu miopatii au fost pozitivi
autoanticorpi pentru IgA anti-gliadina (AGA), in
special la cei cu IBM. Dupa trei luni de dieta fara glu-
ten, a avut loc restabilirea mucoasei la toti pacientii
pozitivi la biopsie, dar simptomele musculare nu s-au
imbunatatit [17].

Ipotetic, ar putea fiimplicat si nivelul inferior al
tractului gastrointestinal, de exemplu, sfincterul anal,
fiind un muschi striat. Cu toate acestea, in literatura
de specialitate am gasit putine cazuri raportate de
miopatii inflamatorii idiopatice la care s-a asociat
incontinenta rectala din cauza afectarii sfincterului
extern [23].

La o mica parte de pacienti adulti au fost rapor-
tate simptome gastrointestinale acute sau severe,
inclusiv dureri abdominale, diaree si sangerari gas-
trointestinale, implicarea fiind difuza. La cercetarea
histologica s-au depistat ulcere si eroziuni, inflamatie
severa, telangiectazie proeminenta a mucoasei
si submucoasei, dar nu si vasculita. Prin contrast,
vasculita peretelui intestinal reprezinta o implicare




gastrointestinald severd, prezenta in dermatomiozita
juvenila [6, 16]. Tulburarea motilitatii in alte regiuni
ale tractului gastrointestinal poate duce la golirea
gastrica intarziata, dilatarea colonului, constipatie
si pseudodiverticulita [4, 10].

Au fost raportate o varietate de afectiuni ma-
ligne in dermatomiozita, inclusiv adenocarcinom
colorectal si gastric. In acest caz, cel mai probabil
este ca MIl este de etiologie paraneoplazica. Cele
mai multe tumori maligne in DM sunt depistate la
debutul bolii sau la scurt timp dupa aceea. Prevalenta
cancerului asociat DM diferd de la o populatie la alta.
Spre exemplu, in Tunisia a fost raportat predominant
cancerul nazofaringian, in timp ce pacientii danezi
in varsta au prezentat mai frecvent cancer de colon.
(2,9 12].

Totusi, nu exista un standard general acceptat
pentru screeningul cancerului la acesti pacienti,
punctul de plecare este aprecierea indicilor clinici
si de laborator, care ar putea indica o neoplazie la
momentul prezentarii sau in perioada de dupa dia-
gnostic. Riscul de neoplazii in polimiozitd este mult
mai mic [14].

Desi miopatiile inflamatorii idiopatice se
considera boli ce se supun tratamentului, este
lesne de inteles ca prognosticul bolii depinde de
stabilirea diagnosticului cat mai devreme si de
masurile de prevenire a complicatiilor. Datele ne-
concludente si neomogenitatea populatiilor stu-
diate ofera informatii insuficiente despre impactul
si consecintele MIl asupra pacientilor. Tentativa
OMERACT (Outcome Measures in Rheumatology)
11 de a defini parametrii obligatorii de evaluare
la pacientii cu Mll s-a incheiat cu concluzia ca ur-
meaza sa fie identificate lacunele in domeniu siva
fi stabilit un set de instrumente pentru aprecierea
consecintelor MII [1]. Cu toate ca s-au efectuat cer-
cetari ce au vizat examinarea sistemului digestiv,
problemele afectarii si evaludrii raman insuficient
studiate.

Concluzii

La pacientii cu miopatii inflamatorii, tractul
gastrointestinal poate fi afectat pe tot traiectul lui,
iar prevalenta reala si prognosticul bolii asociate cu
manifestari digestive sunt incerte. Disfagia reprezin-
td cea mai comund manifestare, iar la unii pacienti
aceasta poate fi severa, cu impact asupra calitatii
vietii.
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