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Zespof aktywaciji makrofagow u 3-letniej
lziewczynki w przebiegu ukfadowej postac
miodzienczego idiopatycznego zapalenia
stawow powikianego poszerzeniem lewej
tetnicy wiencowej — frutdnosci

diagnostyczne

Macrophage activation Syndrome in a 3-year-old girl
in the course of systemic form of juvenile idiopathic arthritis
complicated by left coronary artery dilatation — diagnostic

tifficulties

STRESZCZENIE

Do zajecia tetnic wiencowych moze dojs¢ w pr-
zebiegu zapalen naczyn oraz innych uktadowych
chorob tkanki tacznej. Opisywano przypadki po-
szerzenia tetnic wiencowych w guzkowym za-
paleniu tetnic, mikroskopowym zapaleniu naczyn,
ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn czy
w toczniu rumieniowatym uktadowym. Klasycznie
w wieku dziecigcym predylekcje do ich patolo-
gii obserwuje sie najczesciej w chorobie Kawa-
sakiego (KD). Nierozpoznana i nieleczona choroba
Kawasakiego moze doprowadzi¢ do najcigzszego
powikfania, jakim sg tetniaki tetnic wiencowych.
Podobne powikfania kardiologiczne w postaci
anomalii tetnic wiencowych zdarzaja sie rowniez

w uktadowej postaci mfodzienczego idiopatycz-
nego zapalenia stawow (sJIA), jednak czestosSc
ich wystgpowania nie jest znana. Z uwagi na duze
podobienstwo cech klinicznych, wynikow badan
laboratoryjnych, a takze predysponowanego wieku
pacjentow w obu tych schorzeniach, zwtaszcza
we wczesnym stadium, postawienie wtasciwej di-
agnozy i wdrozenie odpowiedniego leczenia moga
stanowic nie lada wyzwanie.

W artykule przedstawiono opis zespofu aktywacji
makrofagow w przebiegu miodzienczego idiopaty-
cznego zapalenia stawow u 3-letniej dziewczynki,
powikfanego poszerzeniem lewej tetnicy wiericowe;.
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WSTEP

Przedluzajaca si¢ czy nawracajaca go-
raczka u dziecka zawsze budzi niepokéj i wy-
maga wnikliwej diagnostyki. Po wykluczeniu
najczestszych przyczyn, jakimi sa powtarzajace
si¢ infekcje, a nastgpnie choroby rozrostowe
gléwnie uktadu krwiotwoérczego, w diagnosty-
ce réznicowej nalezy wzia¢ pod uwage miedzy
innymi choroby autozapalne, chorobg Kawa-
sakiego czy uktadowa postaé¢ mlodzienczego
idiopatycznego zapalenia stawdw [1].

Mtodzieficze idiopatyczne zapalenie sta-
woOw o poczatku uogdlnionym (sJIA, systemic
juvenile idiopathic arthritis) wystgpuje Sred-
nio w okoto 10% (wg réznych zrédet 5-15%)
wszystkich przypadkéw miodzienczego idiopa-
tycznego zapalenia stawow, jednakze znacznie
czesciej od innych podtypéw jego przebieg
obarczony jest $miertelnoscia [2]. U dzieci
ma ona zwiazek z rozwojem zespotu aktywa-
cji makrofagow (MAS, macrophage activa-
tion syndrome), ktory jest niekontrolowanym
procesem produkcji ogromnych iloSci cytokin
prozapalnych prowadzacych do rozwoju tak
zwanej ,burzy cytokinowej”. Jego pelnowy-
miarowa forma ujawnia si¢ u okoto 10% pa-
cjentéw z sJIA, wariant subkliniczny si¢ga na-
wet 40% (zmiany obecne sa jedynie w szpiku
kostnym), za$§ $miertelno§¢ w przypadku jego
wystapienia szacuje si¢ na 8-23% [3].

Wedlug danych epidemiologicznych
uogodlniona posta¢ mlodzienczego idiopatycz-
nego zapalenia stawéw gléwnie dotyka glow-
nie dzieci pomigdzy 1. a 5. rokiem Zycia, bez
istotnej przewagi zadnej z pici [2]. Nie ma zad-
nego patognomonicznego objawu ani badania,
ktére jednoznacznie potwierdzitoby rozpozna-
nie tej choroby [4, 5]. W 1993 roku zespot eks-
pertéow Miedzynarodowej Ligi Stowarzyszen
Reumatologii (ILAR, International League
of Associations for. Rheumatology) opracowat
miedzynarodowe kryteria, ktére maja utatwicé
rozpoznanie sJIA, sa to: zapalenie przynaj-
mniej jednego lub wiecej stawdw i/lub goraczka
utrzymujaca si¢ przez co najmniej 2 tygodnie
(udokumentowana przez co najmniej 3 dni),
oraz co najmniej 1 sposrdd nastepujacych
objawéw: 1) przemijajaca zwiewna wysypka
rumieniowa, 2) uogdlnione powickszenie we-
ztéw chtonnych, 3) powickszenie watroby i/lub
§ledziony, 4) zapalenie bton surowiczych [5].

W dostepne;j literaturze opisywano rzad-
ko wystepujace powiklania kardiologiczne
w przebiegu uktadowej postaci mtodzieficze-
go idiopatycznego zapalenia stawdw, a byly to
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najczesciej: zapalenie migSnia sercowego oraz
osierdzia [6]. Natomiast w kilku pracach opi-
sywano tez przypadki, w ktérych stwierdzano
nieprawidlowosci w badaniu ECHO samych
tetnic wieficowych, takie jak: poszerzenia obu
tetnic wieficowych, ich nadmierna hiperecho-
geniczno$¢ oraz nieregularno$¢, co w poczat-
kowej fazie choroby dawalo mylne wrazenie,
ze ma si¢ do czynienia z pacjentem z niekom-
pletna postacia choroby Kawasakiego [6-8].

OPIS PRZYPADKU

Trzyletnia dziewczynke przyjeto na Od-
dzial Reumatologiczny z powodu utrzymu-
jacej si¢ od 5 dni wysokiej goraczki stabo
reagujacej na leki przeciwgoraczkowe oraz
obserwowanych od dobry dolegliwosci bo-
lowych prawego podudzia z towarzyszacym
niewielkim obrzgkiem prawego stawu kolano-
wego. Przez ostatnie 6 dni rodzice dostrzegli
u dziecka takze trudnoSci w samodzielnym
poruszaniu si¢. Niepokdj wzbudzata tez nad-
mierna drazliwo$§¢ dziewczynki. Cztery dni
przed przyjeciem dziewczynka byta konsulto-
wana w poradni POZ, gdzie postawiono roz-
poznanie zapalenia gardla i zlecono badania
laboratoryjne, w ktoérych stwierdzono: pod-
wyzszone wykladniku stanu zapalnego: CRP
— 5,45 mg/dl (n: < 0,5 mg/dl), OB — 44 mm/h,
WBC —19,8 X 10" 3/mm ” 3 z przewaga neu-
trofiléw w rozmazie. Lekarz rodzinny zalecit
antybiotyk (amoksycyling z kwasem klawula-
nowym) oraz leki przeciwgoraczkowe i prze-
ciwbo6lowe (paracetamol, ibuprofen).

Dziewczynka pozostawata pod stata opie-
ka Poradni Kardiologicznej z powodu droz-
nego otworu owalnego oraz Poradni Oku-
listyczne] z powodu obustronnej szczeliny
btony naczyniowe;.

Przy przyjeciu na Oddzial Reumatologii
dziecko goraczkowato > 39 C, bylo ptaczliwe
1 rozdraznione. Podczas wstepnego badania
fizykalnego stwierdzono: zaczerwienione i roz-
pulchnione gardlo, na skorze klatki piersiowe;j
i koficzynach goérnych zejSciowa bladorézowa
drobnogrudkowa, nieswedzaca wysypke, po-
wickszone obustronnie podzuchwowe wezly
chlonne wielkosci okoto 2 cm (palpacyjnie
twarde, spoiste i stabo przesuwalne wzgledem
podtoza), a takze drobne wezly pachwinowe,
natomiast w zakresie uktadu ruchu ko§lawosc¢
kolan oraz nadmiernie ucieplony prawy staw
kolanowy z nieznacznie poszerzonym jego
obrysem, ale z zachowana pelna ruchomos$cia
czynna i bierna. Pozostale stawy wygladaly pra-



widlowo. W kolejnych dobach hospitalizacji
nie obserwowano zadnych nieprawidtowosci
w zakresie ukladu ruchu, natomiast kilkukrot-
nie obserwowano zwiewne, rézowe, grudko-
wo-plamiste wysypki o zmiennej lokalizacji.

W badaniach laboratoryjnych przy
przyjeciu stwierdzono: podwyzszo-
ne wyktadniki stanu zapalnego: CRP
— 7,91mg/dl, OB. — 120mm/h, leukocytoze
(WBC — 242 x 10"3/mm~™3 z przewaga
procentowa neutrofildw w rozmazie mikro-
skopowym krwi — 75%), nadplytkowos¢ (PLT
— 665 X 107 3/mm " 3), graniczne stezZenie
hemoglobiny (HGB — 10,2 g/dl), podwyzszone
stezenie D-dimeréw, nieznacznie podwyzszona
aktywno$¢ dehydrogenazy mleczanowej (LDH).

Stezenie prokalcytoniny (PCT) byta pra-
widtowe, a ferrytyny wynosito maksymalnie
536 ng/ml. Z pobranych posiewéw moczu,
katu, krwi i wymazu z gérnych drég oddecho-
wych nie wyhodowano flory patologiczne;j.

Wsréd oznaczonych przeciwcial przeciw-
ko nastepujacym patogenom: wirusom EBYV,
CMV i HIV, Toksoplazma gondi, Toksocara
canis, gruzlicy (test Quantiferon), Mycopla-
sma pneumoniae oraz ze wzgledu na charakter
pracy matki (patolog zwierzecy) takze Borreli
spp. i Francisella tularensis, otrzymano dodat-
nie miano przeciwciat w klasie IgG CMV. Nie
stwierdzono obecnosci przeciwcial przeciwja-
drowych (ANA) oraz przeciwcial przeciwko
cytoplazmie neutrofiléw (pANCA, cANCA).

W badaniach obrazowych wykonanych
przy przyjeciu uwidoczniono prawidlowy ob-
raz: RTG klatki piersiowej, USG narzadéw
jamy brzusznej oraz ECHO serca. W USG
weztéw chtonnych szyi stwierdzono obecnosé
weztéw chtonnych o charakterze odczynowym
pod prawym i lewym katem zuchwy wielko-
§ci maksymalnie 23 X 10 mm oraz drobnych
weztéw potozonych wzdtuz MOS wielkosci do
9 mm. Konsultujacy otolaryngolog nie stwier-
dzit zadnych nieprawidlowosci w badaniu.

Zadecydowano poczatkowo o wlaczeniu
do leczenia antybiotyku o szerokim spektrum
dziatania oraz lekéw przeciwgoraczkowych.

W 9. dobie goraczki wykonano kontrolne
badanie ECHO serca, w ktérym uwidoczniono
poszerzenie lewej tetnicy wienicowej (LCA) do
4,8 mm (wczesniej do 2,8 mm). Na podstawie
obrazu klinicznego, wynikéw badan laborato-
ryjnych oraz niepokojacych zmian w badaniu
ECHO serca wysunieto podejrzenie niepelne;j
postaci choroby Kawasakiego. Dziewczynka
spetnita nastepujace kryteria: wysoka goraczka
trwajaca > 5 dni, nieswoista polimorficzna wy-

sypka, limfadenopatia szyjna. W porozumie-
niu z kardiologiem dziecigcym zadecydowano
o natychmiastowym podaniu immunoglobuli-
ny (IVIG) w dawce 2 g/kg mc. i kwasu acety-
losalicylowego (ASA) wedlug obowigzujacych
wytycznych. Przez kolejna dobe dziewczynka
nie goraczkowata, po czym zaobserwowano
zmiang¢ toru goraczkowego na pojedynczy epi-
zod w godzinach popotudniowo-wieczornych.
Ponownie podano immunoglobuliny, jednak
kolejna dawka nie miata juz wplywu na tor
goraczkowy. Nie obserwowano tez charaktery-
stycznego dla choroby Kawasakiego okotopa-
znokciowego ztuszczania naskorka.

W 12. dobie goraczki wykonano kon-
trolne badaniu ECHO serca, w ktérym nie
uwidoczniono  zadnych  nieprawidlowosci
w ujéciach tetnic wiencowych (LCA 2,3 mm,
RCA 1,9 mm). Zadecydowano o utrzymywaniu
szerokospektralnej antybiotykoterapii, lekéw
przeciwgoraczkowychikwasuacetylosalicylowego
w dawkach rekomendowanych dla choroby
Kawasakiego. Jednak ze wzgledu na uzyskiwana
stabag odpowiedZ na zastosowane dotychczas
leczenie, zar6wno kliniczng (utrzymujaca si¢
goraczka z towarzyszacymi potami, limfadeno-
patia, zwiewne wysypki grudkowo-plamiste na
tutowiu), jak i wyrazona w kontrolowanych ba-
daniach laboratoryjnych (nieznaczna regresja
CRP, brak normalizacji OB, utrzymujaca si¢
leukocytoza z przewaga neutrocytéw) podjeto
decyzje o rozszerzeniu diagnostyki w kierunku
choréb rozrostowych. Po konsultacji z onko-
logiem dzieciegcym wykonano biopsj¢ szpiku
kostnego z talerza biodrowego, badanie MRI
jamy brzusznej i miednicy mniejszej oraz zle-
cono chirurgom pobranie wezta chionnego
do badania histopatologicznego. W mielogra-
mie opisano szpik §redniobogatokomoérkowy,
grudkowy z obecnymi wszystkimi ukladami
komoérkowymi oraz aktywna granulopoeza
z zachowanym torem dojrzewania, dominuja-
cym w obrazie szpiku. W materiale uzyskanym
z pobranego wezta chlonnego stwierdzono
przewlekle nieswoiste zapalenie. W obrazie
MRI jamy brzusznej i miednicy mniejszej nie
opisywano istotnych patologii. Dodatkowo wy-
konano tez punkcj¢ ledZwiowa, ale ze wzgle-
du na trudnoSci techniczne uzyskano tylko
niewielka ilo§¢ plynu moézgowo-rdzeniowego,
a oznaczone parametry wskazywaly na asep-
tyczne zapalenie opon mdzgowo-rdzeniowych.

W 21. i 22. dobie goraczki w kontrol-
nych badaniach laboratoryjnych obserwowano
wzrost stezenia CRP i prokalcytoniny, nie-
wielki spadek wartoSci OB: ze 120 mm/h do
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96 mm/h), w morfologii cytopeni¢ w 2 ukla-
dach (RBC — 34 x 10”7 6/mm”™3, WBC
— 3,9 tys./mm " 3, normalizacj¢ liczby PLT
przy utrzymujacej si¢ wczesniej stale nadplyt-
kowosci > 600 tys./mm ~ 3), hiperferrytynemi¢
(15 280 ng/ml), wzrost aktywnoSci transamina-
zy asparaginianowej (AST — 73 U/1), hiper-
triglicerydemi¢ oraz tendencj¢ do obnizZania
si¢ stezenia fibrynogenu (najnizsza wartos¢
2,48 g/l). Pacjentka spetnita laboratoryjne kry-
teria MAS w jego przebiegu, opublikowane
w 2016 roku przez Ravelli i wsp. [9].

Na podstawie obrazu klinicznego i wyni-
kéw badan laboratoryjnych postawiono osta-
tecznie rozpoznanie MAS w przebiegu ukta-
dowej postaci mlodzienczego idiopatycznego
zapalenia stawdw przebiegajacego z anomalia-
mi w naczyniach wieficowych.

Niezwlocznie podano steroidy dozylne
(3 pulsy metyloprednizolonu), a nastgpnie
doustne (prednizon) oraz cyklosporyne, uzy-
skujac natychmiastowe catkowite ustapienie
goraczki u dziecka, normalizacjc CRP, PCT
i parametréw morfologii krwi, a takze tenden-
cje do obnizania si¢ st¢zenia ferrytyny (w dniu
poprzedzajacym wypis do domu 641,4 ng/ml).
Dziewczynke wypisano do domu w stanie
0ogllnym dobrym, po 24 dobach hospitaliza-
cji, z zaleceniem kontynuacji leczenia GKS
(prednizon) p.o. i cyklosporyna oraz kontro-
li w Poradni Reumatologicznej w wyznaczo-
nym terminie.

Dziewczynka nadal pozostaje pod stalg
kontrola Poradni Reumatologicznej. Do tej
pory nie obserwowano zadnego symptomu na-
wrotu choroby, szczegdlnie zapalenia stawow.
W chwili obecnej pacjentka ma catkowicie od-
stawione leczenie immunosupresyjne.

DYSKUSJA

Obraz kliniczny pacjenta z uogdlniona
postacia mtodzieficzego idiopatycznego zapa-
lenia stawow we wstepnej fazie choroby bardzo
przypomina chorobe Kawasakiego [7, 8]. Zad-
na z wymienionych jednostek nie ma patogno-
monicznego objawu, a diagnoza stawiana jest
na podstawie pomocniczych kryteriéw diagno-
stycznych, ktére w kilku punktach sa bardzo
zblizone. W obu przypadkach na pierwszy plan
wysuwa si¢ wysoka, nawracajaca goraczka. Do-
datkowo jednakowoz w badaniu fizykalnym
mozna stwierdzi¢ limfadenopati¢ szyjna oraz
niespecyficznag wysypke na skoérze, natomiast
w wynikach badan laboratoryjnych utrzymuja-
ce si¢ bardzo wysokie wyktadniki stanu zapal-
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nego. Podobny jest tez wiek pacjentéw, kto-
rych obie te jednostki kliniczne dotycza.

Uktadowa posta¢ mtodzienczego idiopa-
tycznego zapalenia stawdéw nalezy podejrze-
wacé u dziecka, u ktérego wystgpuje przediu-
zajaca si¢ wysoka goraczka (powyzej 39-40 C),
pojawiajaca si¢ jedno- lub dwukrotnie w trakcie
dnia, typowo w porze wieczornej [2]. Natomiast
obserwowana przemijajaca, migrujagca wysypka
ma lososiowy kolor i wyglad grudkowo-
plamisty czesto z centralnym przejasnieniem.
Najczedciej pojawia si¢ na tulowiu i konczy-
nach i nasila si¢ w trakcie szczytu goraczki [2,
5]- W 88% przypadkéw dochodzi do zapalenia
stawdw, ktore u 1/3 pacjentéw manifestuje sie
wylacznie bélem stawowym na poczatku cho-
roby. Do typowego zapalenia stawdéw moze
doj$¢ po kilku miesiacach, w rzadkich przy-
padkach po kilku latach. Proces zapalny moze
dotyczy¢ kazdego stawu, moze mie¢ charakter
skapostawowy lub wielostawowy, czesto zajete
sa symetrycznie duze stawy, takie jak kolana,
nadgarstki czy stawy skokowe [S5]. Wérdd rza-
dziej stwierdzanych objawéw sJIA wymienia
si¢ zajecie oSrodkowego ukladu nerwowego
(OUN). Moze si¢ ono manifestowac rozdraz-
nieniem, drgawkami, aseptycznym zapaleniem
opon moézgowo-rdzeniowych, w rzadkich przy-
padkach dochodzi do zaburzefi §wiadomosci
[2, 4]. Do zajecia uktadu krazenia dochodzi
rzadko, najczeéciej pod postacia zapalenia
osierdzia lub zapalenia mig$nia sercowego [6].

Choroba Kawasakiego jest ostrym, ukta-
dowym zapaleniem malych i §rednich naczyf
wykazujacym predylekcje do zajecia tetnic
wieficowych. Wystepuje u dzieci do 5. roku
zycia. Ze wzgledu na obserwowane objawy
czesto nazywana jest zespotem skorno-Sluzéw-
kowo-weztowym [10, 11]. Schorzenie to kla-
sycznie przebiega w 3 fazach: ostrej, podostre;j
oraz fazie zdrowienia [12].

Wiodacym symptomem jest wysoka nie-
ustgpujaca goraczka (zwykle powyzej 39 C),
ktéra pojawia si¢ nagle i trwa zwykle 7-14 dni.
Jej obecno$¢ przez przynajmniej 5 dni jest za-
razem podstawowa, konieczna do postawienia
rozpoznania sktadowa kryteriéw diagnostycz-
nych AHA z 2004 roku. Do innych objawéw
klinicznych ujetych w kryteriach zalicza sig:
1) obustronne nieropne zapalenie spojowek,
2) zapalenie gardla i jamy ustnej (,,malinowy
jezyk”, popekane, blyszczace wargi), 3) zmia-
ny na koficzynach: w fazie ostrej rumief i/lub
obrzek dloni i stép, natomiast w fazach podo-
strej i zdrowienia: okotopaznokciowe ztuszcza-
nie si¢ naskorka, 4) polimorficzna niecharak-



terystyczna wysypke, 5) limfadenopati¢ szyjna,
zwykle jednostronna, jeden wezet musi mieé
wielko$¢ > 1,5 cm [12]. Do rozpoznania pelne;j,
czyli klasycznej, postaci choroby Kawasakiego
musza by¢ obecne co najmniej 4 z 5 wyzej wy-
mienionych objawéw. Do innych symptomdw
nieujetych w opracowanych kryteriach, a ob-
serwowanych w chorobie Kawasakiego mozna
zaliczy¢ tez objawy z OUN, w tym nadmierna
drazliwo$¢ dziecka, ktéra moze by¢ manife-
stacja nieropnego zapalenia opon mdzgowo-
-rdzeniowych. W przebiegu tej choroby moga
wystapi¢ réwniez: biegunka, wymioty, bdle
stawéw, zapalenia stawdéw czy jalowy ropo-
mocz [10]. Wérod powiktan kardiologicznych
wymienia si¢: zapalenie migSnia sercowego,
zapalenie osierdzia czy niedomykalnoSci
zastawek. Najbardziej niebezpiecznym
powiktaniem choroby Kawasakiego sa jednak
wystepujace u 20-25% nieleczonych dzieci
anomalie tetnic wieficowych [12], rozwijajace
si¢ po 10. dobie goraczki u 20% nieleczonych
dzieci [10]. Ryzyko to jest takie samo w posta-
ci niekompletne;j [8].

Lefevre-Utile i wsp. w swojej pracy do-
tyczacej anomalii tetnic wieficowych u dzie-
ci w przebiegu sJIA opisali cztery przypadki
pacjentdw wstepnie zdiagnozowanych jako
choroba Kawasakiego z powodu stwierdzo-
nych w badaniu ECHO serca nieprawidtowo-
Sci w obrazie tetnic wieficowych. Opisywano
poszerzenia obu tetnic wiencowych, ich nad-
mierna hiperechogeniczno$¢ oraz w jednym
przypadku nadmierng hiperechogeniczno$é
z nieregularnoécia przebiegu lewej tetnicy
wieficowej. Tylko jeden z opisywanych pacjen-
téw spetnit wszystkie kryteria choroby Kawa-
sakiego, pozostale przypadki byly to postacie
niepetne (IKD). Autoréw pracy, podobnie
jak w przypadku autoréw niniejszej pracy, do
zmiany rozpoznania zmusit brak adekwatnej
odpowiedzi na standardowe leczenie stosowa-
ne w chorobie Kawasakiego D (2 wlewy IVIG
w dawce 2 g/kg mc. w odstepie 36 godzin oraz
ASA 50-80 mg/kg mc./dobg). Dopiero po po-
daniu steroidéw systemowych uzyskano popra-
we. Niestety 3 pacjentéw miato wczesny nawrot
i w wyniku dalszego rozwoju choroby sJIA wy-
magalo zastosowania leczenia biologicznego

[6]. W 2008 roku Shin i wsp. zasugerowali, ze
wstepne zdiagnozowanie pacjenta z sJIA jako
niekompletna posta¢ choroby Kawasakiego
i wynikajace z tego konsekwencje zastosowania
IVIG moze stanowi¢ potencjalng korzys¢ tera-
peutyczna réwniez w leczeniu samego sJIA [7].

PODSUMOWANIE

W prezentowanym przypadku pojawienie
sic w 9. dobie goraczki niereagujacej na anty-
biotykoterapi¢ o szerokim spektrum oraz leki
przeciwgoraczkowe, wyraznego poszerzenia
lewej tetnicy wieficowej u pacjentki z limfa-
denopatia szyjna i niespecyficzng nawracajaca
wysypka stato si¢ sygnalem do rozpoznania
niepelnej postaci choroby Kawasaki (IKD)
i wskazaniem do natychmiastowego podania
IVIG i ASA wedlug obowiazujacego schematu
leczenia. Decyzja ta wynikala z potencjalnego
zagrozenia rozwojem tetniakéw tetnic wief-
cowych. W wyniku zastosowanego leczenia
zmienil si¢ tor goraczkowy z nieprzerwanego
na pojedynczy epizod na dobg, w godzinach
wieczornych. Po ponownym kursie IVIG
i kontynuacji terapii ASA nadal nie uzyskano
catkowitego ustapienia goraczki ani regresji
parametréw zapalnych, natomiast w badaniu
ECHO serca obraz ujscia lewej tetnicy wieico-
wej ulegt catkowitej normalizacji.

Brak pelnej odpowiedzi na zastosowane
rekomendowane leczenie wymusit weryfikacje
rozpoznania klinicznego i postawienia dia-
gnozy ukladowej postaci mtodzieficzego idio-
patycznego zapalenia stawOw przebiegajacej
z zajeciem lewej tetnicy wieficowej. W chwili
postawienia rozpoznania sJIA jednoczasowo
pacjentka spetnita tez laboratoryjne kryteria
MAS. Natychmiastowe podanie rekomendo-
wanych pulséw metyloprednizolonu, a nastgp-
nie kontynuacja terapii doustnymi dawkami
prednizonu oraz cyklosporyng przyniosta za-
dowalajacy efekt w postaci zaréwno catkowite-
go ustapienia objawow klinicznych, jak i nor-
malizacji wyktadnikéw laboratoryjnych.

Opisywany przypadek byl dla autoréw
pracy wyzwaniem diagnostycznym i terapeu-
tycznym na wielu etapach, dlatego tym bardziej
cieszy uzyskana dlugotrwata remisja choroby.

Aleksandra Kulikowska i wsp. Zespot aktywacji makrofagow u 3-letniej dziewczynki
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ABSTRACT

Coronary artery involvement may occur in vasculitis
and other systemic connective tissue diseases. Cas-
es of coronary artery dilatation have been reported
in nodular arteritis, microscopic vasculitis, granulo-
matosis with vasculitis, and systemic lupus erythe-
matosus. Classically in childhood, predilection for
their pathology is most often observed in Kawasaki
disease (KD). Undiagnosed and untreated Kawasaki
disease can lead to the most severe complication
which is coronary artery aneurysms. Similar car-
diac complications in the form of coronary artery

anomalies also occur in systemic juvenile idiopathic
arthritis (JIA), but their incidence is unknown. Due to
the similarity of clinical features, laboratory findings
and predisposed age of patients in both diseases,
especially in the early stages, making the right diag-
nosis and implementing appropriate treatment can
be challenging. We present a description of macro-
phage activation syndrome in the course of juvenile
idiopathic arthritis in a 3-year-old girl, complicated
with left coronary artery dilatation.
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