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Choroba Stilla u dorostych powikiana
zespoiem aktywacji makrofagow

Macrophage activation Syndrome associated

with adult-onset Still's disease

STRESZCZENIE

Choroba Stilla u dorostych jest ukfadowym proce-
sem zapalnym o dynamicznym przebiegu i niewy-
jasnionej etiologii. Schorzenie charakteryzuje sie
wysoka, hektyczng goraczka z towarzyszacg wysyp-
ka plamisto-grudkowa w kolorze tososiowym oraz
dolegliwosciami bolowymi stawow, limfadenopatig
i hepatosplenomegalig. Rozpoznanie choroby Stilla
u dorostych jest czesto problematyczne, poniewaz nie
ma jednoznacznych potwierdzajacych testow diagno-
stycznych. W procesie diagnostycznym uzyteczne,
aczkolwiek nie idealne z punktu widzenia klinicznego,
moga byc kryteria klasyfikacyjne wedfug Yamaguchi
majace najwieksza czutos¢ (93,5%) oraz kryteria
wedtug Fautrel. Okoto 10-19% przypadkow choroby
Stilla u dorostych jest powikiana zespotem aktywacii
makrofagdw (MAS). U podtoza choroby lezy niepra-
widfowe funkcjonowanie uktadu immunologicznego,

OPIS PRZYPADKU

W pracy przedstawiono przypadek choro-
by Stilla u dorostych powiklany zespotem akty-
wacji makrofagéw i niewydolnoScia wielonarza-
dowa. Pacjentka w wieku 32 lat zostata przyjeta
w dniu 8 sierpnia 2019 roku do Kliniki Kardio-
logii i Choréb Wewnetrznych w stanie ogdlnym
ciezkim, nieprzytomna po wystapieniu uogoél-
nionego napadu drgawkowego. W badaniu
przedmiotowym stwierdzono znacznie powigk-
szone wezly chtonne szyjne, potyliczne i pachwi-

w tym limfocytow cytotoksycznych, komorek NK oraz
makrofagow. U pacjentow z MAS w przebiegu choro-
by Stilla bardzo czgsto wystepuija ciezkie powikiania,
takie jak zespot ostrej niewydolnosci oddechowej,
zespot wykrzepiania Srodnaczyniowego oraz zespot
niewydolno$ci wielonarzadowej. W leczeniu stoso-
wane sg niesteroidowe leki przeciwzapalne, jednak
wigkszo$¢ chorych wymaga leczenia glikokortykoste-
roidami, ktore powodujg remisje w 75-95% przypad-
kow. W przypadku braku odpowiedzi klinicznej nalezy
rozwazy¢ wybor klasycznych syntetycznych lekow
modyfikujgcych przebieg choroby (ksSLMPCH). Lecze-
nie biologiczne odgrywa coraz wigkszg role w leczeniu
choroby Stilla, szczegdlnie dotyczy to przypadkow
przewlektych i opornych na standardowe leczenie.
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Stowa kluczowe: choroba Stilla u dorostych;
zespot aktywacji makrofagow; limfohistiocytoza
hemofagocytarna

nowe (dtugosci do ok. 6 cm) oraz powigkszong
§ledziong wyczuwalng > 3 cm ponizej tuku ze-
browego. Diagnostyka laboratoryjna wykazata
leukopeni¢ — 3,46 G/, niedokrwisto§¢ — he-
moglobina 6,6 g/dl, matoplytkowos¢ — 70G/l,
podwyzszone stgzenie kreatyniny — 2,67 mg/dl
(wspotezynnik filtracji kilebuszkowej [eGFR]
23 ml/min), podwyzszone stezenie biatka C-re-
aktywnego — 220mg/l i prokalcytoniny
— l4ng/ml, zwigkszone stezenie mleczandw
— 40mg/dl, triglicerydow — 310mg/dl oraz
podwyzszona aktywno$¢ aminotransferazy
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asparaginowej — 347 U/l. Szczegdlng uwage
zwrécily znacznie zwigkszone stezenia ferryty-
ny > 100 000 ng/ml, D-dimeréw > 50 000 ng/ml,
dehydrogenazymleczanowej (LDH)—4862U/1
oraz obnizone stezenie fibrynogenu — 1,9 g/l.
Na podstawie badania ultrasonograficznego
rozpoznano splenomegalic (w osi dlugiej
141 mm), a na zdjeciu rentgenowskim klatki
piersiowej zageszczenia migzszowe w ptucach.
Z uwagi na podejrzenie uogélnionego zakaze-
nia pobrano krew obwodowa, plyn mézgowo-
-rdzeniowy oraz mocz na badania mikrobiolo-
giczne.  Zastosowano  antybiotykoterapie
szerokospektralna, a takze, z uwagi na stwier-
dzona cigzka niedokrwistos¢, przetoczono pre-
paraty krwiopochodne. W pobranych materia-
fach nie wyhodowano drobnoustrojow
chorobotwérczych. Badanie ptynu moézgowo-
-rdzeniowego wykazato cechy jalowego zapale-
nia. W trakcie hospitalizacji wykonano bada-
nia serologiczne, nie stwierdzajac obecnosci
przeciwciat przeciwjadrowych ani przeciw cy-
klicznemu cytrulinowanemu peptydowi, a po-
ziom czynnika reumatoidalnego byt prawidto-
wy i wynosit 12,5 U. Wykazano obecnos¢
przeciwciat CMV IgG (> 500 U/ml) oraz EBV
IgG (606 U/ml). Ze wzgledu na powtarzajace
si¢ napady padaczkowe zmodyfikowano do-
tychczasowe leczenie farmakologiczne, stoso-
wano wlew kwasu walproinowego. Po uzupel-
nieniu wywiadu chorobowego ustalono, ze
pierwsze objawy u pacjentki ujawnily si¢ okoto
6 miesigcy przed hospitalizacja. Gtéwnymi do-
legliwoSciami byly stany goraczkowe, ktérym
towarzyszyta rozlana plamista wysypka lokali-
zujaca si¢ na konczynach dolnych (gtéwnie na
zewngtrznych czgéciach ud) oraz bdl i obrzek
stawow kolanowych, skokowych, migdzypalicz-
kowych blizszych. Ponadto wystgpowaly zlewne
poty, bol gardla oraz niezamierzona utrata masy
ciala. Obserwowane objawy spetnialy kryteria
diagnostyczne zespotu hemofagocytarnego
(tab. 1) oraz choroby Stilla wedlug Yamaguchi
(tab. 2) — goraczka trwajaca > 7 dni, spleno-
megalia > 3 cm ponizej tuku zebrowego, cyto-
penia (hemoglobina 6,6 g/dl, ptytki krwi 70 G/1),
hipertriglicerydemia na czczo > 265 mg/dl, ste-
zenie ferrytyny > 500 ug/l. Na podstawie cato-
Sciowego obrazu klinicznego oraz kryteriéw
diagnostycznych, po wykluczeniu zakazenia
ogolnoustrojowego, postawiono wstepne roz-
poznanie zespotu aktywacji makrofagéw
w przebiegu choroby Stilla u dorostych. Przy-
padek pacjentki konsultowano z Klinika Reu-
matologii i Ukladowych Choréb Tkanki t.acz-
nej. Wobec ustalonej diagnozy do leczenia
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wilaczono dozylne pulsy z metyloprednizolonu
(w sumie 3 razy po 1000 mg/dobe), wykonano
pilna plazmafereze oraz przetoczono immuno-
globuliny. Po zastosowanym leczeniu obserwo-
wano przejéciowa poprawe kliniczna, jednak
po kilku godzinach wystapil napad padaczko-
wy. Chora prezentowata zaburzenia §wiado-
mosci oraz cechy rozwijajacej si¢ niewydolno-
§ci  oddechowej i zespolu rozsianego
wykrzepiania wewnatrznaczyniowego. W to-
mografii komputerowej nie wykazano krwa-
wienia do oSrodkowego ukladu nerwowego.
Pacjentka zostala przekazana na Oddzial In-
tensywnej Terapii celem prowadzenia wentyla-
cji mechanicznej i leczenia nerkozastepczego.
Stan chorej nie wymagal podawania katechola-
min. W kolejnych dniach obserwowano stop-
niowa poprawe parametréw nerkowych i gazo-
metrycznych oraz prawidlowa morfologig.
W trzeciej dobie chora zostata ekstubowana
i w stanie ogdélnym stabilnym przekazana do
Kliniki Choréb Wewngtrznych. Zdecydowano
o podaniu kolejnych pulséw metyloprednizo-
lonu (2 razy po 1000 mg/dobg). Po zastosowa-
nym leczeniu obserwowano popraw¢ stanu
klinicznego oraz znamienne obnizenie para-
metréw stanu zapalnego. Pacjentke wypisano
do domu z zaleceniami przyjmowania predni-
zonu w dawce 50 mg/dobe oraz zaplanowano
hospitalizacj¢ w Klinice Reumatologii i Ukta-
dowych Choréb Tkanki Lacznej za dwa tygo-
dnie celem oceny aktywnosci choroby i kwalifi-
kacji do kolejnego leczenia pulsacyjnego
metyloprednizolonem. Przy przyjeciu do Klini-
ki Reumatologii pacjentka byta w stanie og6l-
nym dobrym, nie stwierdzono obrzekéw sta-
wow ani zmian skdérnych, jedyna zglaszang
dolegliwoscia bylo krotkotrwate drzenie rak
podczas wykonywaniu ruchdw precyzyjnych.
W diagnostyce laboratoryjnej parametry za-
palne byly prawidlowe, poziom hemoglobiny
wynosit 12,6 g/dl, plytki krwi 219 G/1, stgzenie
ferrytyny 4058 ng/ml. W badaniu ultrasonogra-
ficznym opisano powickszenie §ledziony do
151 mm w osi dlugiej. Pacjentka otrzymata pul-
sy metyloprednizolonu w dawce 2 razy po
1000 mg/dobg z dobra tolerancja, dotaczono
do leczenia cyklosporyng w dawce 3 razy po
50 mg/dobg oraz zredukowano dobowa dawke
prednizonu do 40 mg/dobe. Zaplanowano po-
nowng ocen¢ w Klinice Reumatologii za mie-
sigc. Chora zglosita si¢ w stanie ogélnym do-
brym i nie podawala nasilenia dolegliwosci.
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono niz-
sze stezenie ferrytyny (679 ng/ml), terapeu-
tyczne stgzenie cyklosporyny (174,8 ng/ml)



oraz podwyzszone wartoSci transaminaz
(ALAT 481 U/, AST 116 U/l). Po wykluczeniu
przyczyn wirusologicznych wysunigto podej-
rzenie polekowego uszkodzenia watroby. Wo-
bec powyzszego wstrzymano czasowo leczenie
cyklosporyng oraz zmodyfikowano leczenie
przeciwpadaczkowe, obserwujac znamienny
spadek poziomu transaminaz w ciagu kilku
dni. Pacjentke wypisano do domu w stanie do-
brym. Chora regularnie zglaszata si¢ do Kliniki
w odstepach Srednio miesigcznych — otrzyma-
fa tacznie dziesi¢¢ cykli pulséw metylopredni-
zolonu z dobra tolerancja. W trakcie procesu
leczniczego systematycznie redukowano dobo-
wa dawke prednizonu przyjmowanego doust-
nie. Nie obserwowano nawrotu dolegliwosci
ani istotnego pogorszenia parametréw labora-
toryjnych. Po okoto roku od postawienia roz-
poznania (3 tygodnie od ostatniej hospitaliza-
cji w Klinice Reumatologii) pacjentka zgtosita
sic na Szpitalny Oddzial Ratunkowy
z zaz6tceniem powlok skérnych, dolegliwoscia-
mi bélowymi w prawym podzebrzu oraz sta-
nem podgoraczkowym. W badaniach laborato-
ryjnych stwierdzono cechy ostrej niewydolnosci
watroby: aminotransferaza  asparaginowa
(AST) — 3400 U/l, aminotransferaza alanino-
wa (ALT) — 2480 U/1, bilirubina — 19,7 mg/dl,
fosfataza zasadowa — 171 U/l, gamma-gluta-
mylotranspeptydaza (GGTP) — 80U/1, wskaz-
nik INR — 2,05. W badaniu ultrasonograficz-
nym uwidoczniono powigkszenie watroby do
170 mm w osi dlugiej, nie stwierdzajac posze-
rzenia drég zotciowych wewnatrz- i zewnatrz-
watrobowych. Pacjentke przyjeto do Kliniki
Gastroenterologii, gdzie wykonano diagnosty-
ke laboratoryjna i obrazowa (badania wiruso-
logiczne w kierunku autoimmunologicznego
zapalenia watroby, stezenie miedzi oraz ceru-
loplazminy). W angiografii tomografii kompu-
terowej jamy brzusznej nie potwierdzono za-
krzepicy uktadu wrotnego, a w ultrasonografii
doplerowskiej stwierdzono prawidlowe prze-
plywy w zyle wrotnej i §ledzionowej oraz w za-
kresie krazenia trzewnego, a takze nie uwi-
doczniono cech  krazenia  obocznego.
W badaniu echokardiograficznym nie wykaza-
no nieprawidlowosci. Pacjentka otrzymata
pulsy metyloprednizolonu (1000 mg/dobeg
przez6dni),preparatalbumin(2razy20g/dobe),
ornityne (20g/dobe),ryfaksyming (400mg3razy
dziennie) oraz sylimaryn¢. W kontrolnych ba-
daniach laboratoryjnych krwi stwierdzono
wzrost  stezenia  bilirubiny  catkowitej
— 29 mg/dl, amoniaku — 1,85 ug/ml oraz
wskaznika INR — 2,7. Wykonano zabieg pla-

zmaferezy oraz podano preparat immunoglo-
bulin. Pomimo stosowanego leczenia obser-
wowano narastajace  stg¢zenie  bilirubiny
— 44 mg/dl, amoniaku — 1,01ug/ml, wskaZni-
ka INR — 6,14 oraz spadek poziomu trans-
aminaz. Z uwagi na cato$¢ obrazu klinicznego
pacjentke przekazano do Kliniki Chirurgii
Ogodlnej i Transplantacyjnej w Gdansku celem
dalszego leczenia i kwalifikacji do przeszcze-
pienia watroby.

OMOWIENIE

Choroba Stilla u dorostych (AOSD, adult-
-onset Still’s disease) jest uktadowym procesem
zapalnym o niezwykle ostrym poczatku i dyna-
micznym przebiegu. Etiologia schorzenia nie
zostata wyjasniona, chociaz przyczyng¢ upatruje
sic w czynnikach infekcyjnych, takich jak wi-
rus rézyczki, echowirus-7, EBV, CMV, HBV,
HCV, wirus grypy czy parwowirus B-19. Pod
uwage bierze si¢ réwniez predyspozycj¢ gene-
tyczng do zachorowania u osob bedacych no-
sicielami antygené6w HLA-B17, B18, B35 oraz
DR2 [1-3]. Warto nadmieni¢, ze w badaniach
serologicznych u pacjentki w omawianym przy-
padku stwierdzono przebyte infekcje CMV
IgG(+) IgM(-) oraz EBV IgG(+) IgM(-). Do
charakterystycznych objawéw choroby naleza:
wysoka goraczka o charakterze hektycznym
(najczesciej wystepuja jeden lub dwa szczyty
goraczki i temperatura przekracza 39°C), wy-
sypka plamisto-grudkowa w kolorze tososio-
wym pojawiajaca si¢ najczesciej na koficzynach
i tulowiu oraz dolegliwosci bolowe stawow.
Ponadto mozna zaobserwowac ostre zapalenie
gardta, limfadenopati¢ oraz hepatosplenome-
gali¢. Okoto 75% chorych pierwsze dolegli-
wosci zglasza przed 35. rokiem zycia [1-2, 4].
Niezwykle rzadko w przebiegu choroby moga
wystapié: jalowe zapalenie opon moézgowo-
-rdzeniowych, neuropatia obwodowa, podostre
klebuszkowe i Srodmiazszowe zapalenie nerek
oraz amyloidoza [5]. Ostatnie badania sugeru-
ja, ze istnieja dwa fenotypy choroby Stilla u do-
rostych: fenotyp systemowy, ktérego objawy sa
ogblnoustrojowe oraz fenotyp przewlektego
zapalenia wielostawowego. Ta fenotypowa
dychotomia zaznacza si¢ takze w odmiennych
zaburzeniach réwnowagi cytokin, mianowi-
cie w postaci systemowej dominuje produkcja
interleukin: IL-13, IL-18 oraz interferonu y
(INF-y), natomiast w przewleklej postaci wie-
lostawowej interleukin: IL-6, IL-8, IL-17 oraz
czynnika martwicy nowotworu a (TNF-a, tu-
mor necrosis factor o). Powyzsze réznice moga
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mie¢ implikacje terapeutyczne [6]. Chociaz
wiekszos$¢ przypadkow choroby Stilla u doro-
stych ma tagodny przebieg, to 10-19% powikla-
na jest zespoltem aktywacji makrofagéw (MAS,
macrophage activation syndrome) [7]. Zespot
aktywacji makrofagéw to reaktywna postad

limfohistiocytozy hemofagocytarnej (HLH,
haemophagocytic lymphohistiocytosis), u pod-
loza ktérej znajduje si¢ nieprawidtowe funk-
cjonowanie uktadu immunologicznego, w tym
limfocytéw cytotoksycznych, komérek NK oraz
makrofagéw. Warto zwrdci¢ uwage, ze klu-
czowg role w mechanizmach cytotoksycznych
przypisuje si¢ perforynie, ktorej zadaniem jest
uszkodzenie btony komoérki docelowej [8-10].
To wlasnie defekt tego specyficznego biatka
moze prowadzi¢ do nieefektywnej eliminacji
patogenu, a w rezultacie nadmiernej stymu-
lacji i proliferacji makrofagdéw oraz produkcji
cytokin prozapalnych, w tym INF-y, TNF-q,
czynnika stymulujacego tworzenie kolonii gra-
nulocytéw i makrofagéw oraz licznych inter-
leukin: IL-1, IL-6, IL-8, IL-10,IL-12, IL-18 [8,
11-13]. Nadmiernie pobudzone komorki zer-
ne naciekaja narzady, w tym watrobe, §ledzio-
n¢, wezly chlonne, oSrodkowy uklad nerwowy
oraz dochodzi do hemofagocytozy komorek
krwiotwdrczych w szpiku kostnym, co w efek-
cie objawia si¢ uogdlnionym stanem zapalnym
i cytopenia we krwi obwodowej. W badaniu hi-
stopatologicznym szpiku kostnego mozna za-
obserwowa¢ nagromadzenie dobrze zrdéznico-
wanych makrofagéw wykazujacych aktywnosc¢
hemofagocytarna. Zespét aktywacji makro-
fagéw w przebiegu choréb ukladowych czesto
prowadzi do ciezkich powiklan, takich jak ze-
spot ostrej niewydolnosci oddechowej (ARDS,
acute respiratory distress syndrome), zespot
rozsianego wykrzepiania $rédnaczyniowego
(DIC, disseminated intravascular coagulation)
oraz zespol niewydolnosci wielonarzadowej
(MODS, multiple organ dysfunction syndrome).
W obrazie klinicznym moga takze wystapic ob-
jawy neurologiczne, cechy niewydolnosci wa-
troby oraz dysfunkcja migs$nia sercowego [11,
14, 15, 19]. W publikacji Wang R i wsp. zapre-
zentowano badanie, w ktérym dominujacym
objawem u pacjentéw z choroba Stilla doro-
stych (AOSD) powiklana zespotem aktywacji
makrofagéw (MAS) w poréwnaniu z AOSD
bez MAS bylta niewydolno$¢ watroby [7]. Bada-
nia laboratoryjne odzwierciedlaja postepujaca
niewydolnoé¢ wielonarzadowa i prezentuja
niedokrwisto$¢, matoplytkowos¢ i neutrope-
ni¢, ale takze zaburzenia koagulologiczne, ta-
kie jak zmniejszone stezenie fibrynogenu oraz
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wydluzenie czasu kaolinowo-kefalinowego
(APPT) i czasu protrombinowego (PT). War-
to jednak podkresli¢, ze w przypadku chordb
uktadowych tkanki facznej leukocytoza i nad-
plytkowos¢ wystepujace w stanie zapalnym
moga maskowaé cytopeni¢ bedaca skutkiem
fagocytozy. W wigkszosci przypadkéw czynnik
reumatoidalny i przeciwciala przeciwjadrowe
sa nieobecne. Wysoka $miertelnos¢ obserwo-
wana w chorobie Stilla u dorostych powiklana
MAS sprawia, ze konieczne jest szybkie posta-
wienie rozpoznania oraz wdrozenie leczenia.
Niemniej podobiefistwo obrazu klinicznego
pomigdzy MAS a zaostrzeniem AOSD oraz
brak specyficznych markeréw laboratoryjnych
moga utrudni¢ wczesne postawienie diagnozy.
Dotychczasowe badania podaja, ze histiocy-
ty hemofagocytarne sa czgsto obserwowane
w szpiku kostnym i watrobie pacjentéw z MAS,
jednakze ich wystgpowanie w tych narzadach
nie jest specyficzne i moze nie by¢ widoczne
na wczesnym etapie MAS [4, 16]. W procesie
diagnostycznym uzyteczne, aczkolwiek nie
idealne z punktu widzenia klinicznego, moga
by¢ kryteria klasyfikacyjne wedtug Yamaguchi
majace najwiekszg czutosé (93,5%) oraz kry-
teria wedlug Fautrel [2, 17]. Europejska Liga
Przeciw Reumatyzmowi (EULAR, European
League Against Rheumatism)/Amerykanskie
Kolegium Reumatologiczne (ACR, American
College of Rheumatology)/Migdzynarodowa
Organizacja Badawcza Reumatologéw Dzie-
cigcych (PRINTO, Paediatric Rheumatology
International Trials Organisation) opracowa-
fa w 2016 roku kryteria klasyfikacji zespotu
aktywacji makrofagéw wystepujacym w mio-
dzieficzym idiopatycznym zapaleniu stawow.
W publikacji Ahn SS i wsp. dokonali oceny
EULAR/ACR/PRINTO 2016 u pacjentéw
z AOSD powiktana MAS, uznajac je za poten-
cjalnie przydatne, chociaz obarczone wysokim
ryzykiem btedu. Kryteria byly spetnione, jesli
stezenie ferrytyny wynosito > 684 ng/ml oraz
stwierdzono co najmniej 2 z 4 parametrow:
plytki krwi < 181 G/1, aminotransferaza aspa-
raginowa > 48 U/, triglicerydy > 156 mg/dl,
fibrynogen < 360 mg/dl [15]. W wielu opraco-
waniach zwrdcono uwage, ze stezenie ferryty-
ny w chorobie Stilla u dorostych, szczegélnie
powiklanej MAS osigga wyjatkowo czesto wy-
sokie wartosci (> 4000 ug/1), dlatego ten para-
metr uznaje sie za jeden z waznych markerow
diagnostycznych oraz za wskaznik aktywnosci
choroby wykorzystywany do monitorowania
skutecznosci leczenia [1, 11, 18]. Oprdcz cat-
kowitego stezenia ferrytyny zaleca si¢ ozna-



czenie stezenia glikozylowanej ferrytyny, kto-
rej stezenie w AOSD jest znacznie obnizone
(< 20%) [2, 20]. W omo6wionym procesie lecz-
niczym obserwowano stopniowe obnizenie
stezenia ferrytyny — w dniu przyjecia wyno-
sit > 100 000 ng/ml, natomiast po 9 miesiacach
terapii 273 ng/ml.

Leczenie choroby Stilla u dorostych nie
ma charakteru przyczynowego i ma za zada-
nie przede wszystkim zmniejszy¢ nasilenie
objawéw klinicznych. Wykorzystywane sa
niesteroidowe leki przeciwzapalne, ktérych
skuteczno$¢ jest jednak ograniczona. Zdecy-
dowana wiekszo$¢ chorych wymaga leczenia

ABSTRACT

Adult-onset Still's disease is a systematic inflam-
matory disease of dynamic course and unknown
etiology. This disease has typical symptomatology
includes: high hectic fever, skin rash, joint pain,
lymphadenopathy and hepatosplenomegaly. The
diagnosis of Still's disease is often problematic
because there are no clear-cut confirmatory diag-
nostic tests. Therefore, classifications such as the
Yamaguchi criteria having the highest sensitivity
(93.5%) and the Fautrel criteria seem to be helpful.
Macrophage activation syndrome (MAS) is reac-
tive form of hemophagocytic lymphohistiocytosis,
which background is immune system dysfunc-
tion, including cytotoxic lymphocytes, NK cells and

glikokortykosteroidami, ktére powoduja re-
misje w 75-95% przypadkéw. W razie braku
odpowiedzi klinicznej nalezy rozwazy¢ wybor
klasycznych syntetycznych lekéw modyfiku-
jacych przebieg choroby (ksLMPCH) jak
metotreksat czy cyklosporyna oraz dozylne
wlewy immunoglobulin. Terapia biologiczna
odgrywa coraz wigksza rolg w leczeniu cho-
roby Stilla u dorostych, szczegdlnie dotyczy to
przypadkéw przewlektych i opornych na te-
rapie standardowe. Dotychczas stosowanymi
lekami biologicznymi byly anakinra, tocilizu-
mab, kanakinumab, infliximab oraz etaner-
cept [2-4, 17].

macrophages. MAS may complicate 10-19% Still's
disease cases and has dangerous course as acute
respiratory distress syndrome (ARDS), dissemi-
nated intravascular coagulation (DIC) and multiple
organ dysfunction syndrome (MODS). Nonsteroidal
anti-inflammatory drugs are used for treatment, but
most patients require treatment with corticosteroids,
which cause remission in 75-95% of cases. If there
is no adequate response to the therapy addition of
synthetic disease modifying antirheumatic drugs
(DMARDs) or biological treatment should be con-
sidered.
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