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TrudnoSci diagnostyczne u tzieck  zaburzeniem
[0Zwoju ruchowego — opis przypadku
| naturalnego przehiegu chorohy

Diagnostic difficulties in a child with motor developmental
isorder: A case report and the natural course of the disease

STRESZCZENIE

Mtfodziencze tuszczycowe zapalenie stawow
(M.ZS [JPsA, Juvenile Psoriatic Arthritis]) jest jed-
ng z siedmiu kategorii klinicznych mtodzienczego
idiopatycznego zapalenia stawow (MIZS [JIA, ju-
venile idiopathic arthritis]) ujetych w klasyfikacji
ILAR (International League of Associations for
Rheumatology).

Cechg charakterystyczng tej jednostki jest czestsze
zajgcie stawow miedzypaliczkowych z towarzysza-
cq fuszczycg u chorego lub krewnego | stopnia.
Stwierdzono wystgpowanie dwdch szczytow zacho-
rowan na MEZS w wieku rozwojowym, z wigksza
predylekcjg dla ptci zenskiej i czgstszym zapaleniem
palcow (dactylitis) w wieku przedszkolnym i wcze-
snoszkolnym oraz w okresie dojrzewania, z takg
samg czestoscig zachorowan u obu ptci, z czest-

OPIS PRZYPADKU

W 2018 roku na Oddziat kliniczny Dzie-
ci Starszych z Pododdzialami Reumatologii
i Neurologii WSSDz im. Sw. Ludwika w Kra-
kowie przyjeto 2-letniego chtopca celem prze-
prowadzenia diagnostyki z powodu zaburzeh
rozwoju ruchowego. Od urodzenia obserwo-
wano u dziecka opdZnienie osiggania kamieni
milowych, w wieku 20 miesiecy chlopiec opa-
nowal zdolno$¢ chodzenia w pozycji wyprost-

szym obrazem Kklinicznym zajecia niewielu stawow
(oligoarthritis).

Diagnostyka M{ZS nie rozni sig od tej, ktorg prze-
prowadza sig w przypadku pozostatych kategorii
klinicznych MIZS, czesciej natomiast obserwuije sig
podwyzszone wskazniki stanu zapalnego (IFl, in-
flammatory markers).

W artykule przedstawiono przypadek chtopca z po-
dejrzeniem zespotu wad wrodzonych, z op6znieniem
rozwoju ruchowego, u ktorego poczatkowo nie po-
stawiono rozpoznania choroby uktadowej tkanki
tacznej, jednak w pozniejszym czasie, na podstawie
charakterystycznych objawow, stwierdzono mfo-
dziencze tuszczycowe zapalenie stawow.
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nej, jednak po kilku miesigcach stwierdzono
stopniowa regresje, a przemieszczanie si¢ byto
mozliwe poprzez raczkowanie lub pelzanie po
podtodze z przyciaganiem si¢ do mebli. Do-
datkowa uwage zwracala bogata historia me-
dyczna pacjenta. Chlopiec znajdowat si¢ pod
opieka nefrologiczna z powodu zastawki cewki
tylnej, 3-krotnie poddanej resekcji, powikta-
nej odptywami pecherzowo-moczowodowymi
i nadci$nieniem tetniczym, gastrologicznej
z powodu trudno$ci w kamieniu i nieprawi-



dlowym przyroScie masy ciata. W przesztoSci
chlopiec przeszedt zabieg orchidopeksji z po-
wodu wnetrostwa. Dziecko byto wielokrotnie
standardowo leczone z powodu czestych infek-
cji gérnych drég oddechowych, obserwowano
rowniez czgste i nawracajacego infekcje skory,
uktadu oddechowego, a takze uktadu moczo-
wego z urosepsa wlacznie.

W dotychczasowe] diagnostyce neurolo-
gicznej, na podstawie badania genetycznego,
wykluczono mutacje SMN-1 (Survival Motor
Neuron) odpowiedzialna za rdzeniowy zanik
migsni (SMA, spinal muscular atrophy).

Z uwagi na wczesne ujawnienie si¢ zmian
klinicznych o charakterze zaburzenia rozwoju
motorycznego, opdznienie kamieni milowych
z zakresu motoryki duzej, zmniejszenie napig-
cia mig§niowego, a takze niewielkie podwyzsze-
nie wartosci kinazy kreatynowej wysunigto po-
dejrzenie dziedziczonej w sposob autosomalny
recesywny, wrodzonej postaci dystrofii mie$nio-
wej (MCD1A-ORPHA:258) z mutacja w genie
faficucha alfa-2 lamininy (LAMA 2), stano-
wiaca 30-40% wszystkich wrodzonych dystro-
fii migSniowych z czgstoScia wystgpowania
oceniang na 1/30 000, jednak przeprowadzo-
na w 2018 roku w Centrum Zdrowia Dziecka
w Warszawie biopsja mi¢g§niowa nie wykazala
zmian charakterystycznych dla danej jednostki.

W poszukiwaniu przyczyny tak ztozonej
symptomatologii, a takze z uwagi na charak-
terystyczne cechy dysmorficzne twarzy o cha-
rakterze hiperteloryzmu, wydatnych guzéw
czolowych, pogrubienia tkanki podskornej
okolicy grzbietowej rak i stép (ryc. 1) podje-
to decyzje o wykonaniu analizy genetycznej na
podstawie sekwencjonowania catego eksomu
(WES, Whole Exom Sequencing). Badanie to
nie wykazato u opisywanego pacjenta zadnej
z branych po uwage mutacji.

Po przyjeciu na Oddzial przeprowadzo-
no szczegbtowa diagnostyke reumatologiczna
chtopca. W wynikach badan laboratoryjnych
stwierdzono podwyzszenie miana przeciwcial
przeciwjadrowych (ANA, anti-nuclear antibo-
dies) (1:160) oraz obecno$¢ antygenu zgodno-
Sci tkankowej HLA B27, wykluczono obecno$é
HLA Cwo6, w badaniach serologicznych wyklu-
czono mogaca powodowacl artropati¢ Swieza
infekcje Borrelia burgdoferi, odpowiedzialne
za reaktywne spondyloartropatie Chlamydia
trachomatis i Yersinia enterocolitis, nie stwier-
dzono w koficu obecnosci czynnika reumato-
idalnego (RF, rheumatoid factor). W nastepnej
kolejnosci skupiono si¢ na wykluczeniu cho-
rob metabolicznych, ktére moga przebiegal

Rycina 1. Pogrubienie tkanki podskérnej grzbietowej po-
wierzchni stopy prawe;j

zaréwno z oslabieniem sily mi¢Sniowej, przy-
kurczami stawowymi, jak i innymi objawami
ze strony uktadu kostno-stawowego. Na pod-
stawie badania suchej kropli krwi przesiewowo
wykluczono takie schorzenia lizosomalne, jak
przebiegajace z przykurczami oraz z charakte-
rystycznym zespotem objawéw kostnych (Dy-
sostosis mulitplex) mukopolisacharydozy, cha-
rakteryzujace si¢ oslabieniem sity migSniowej,
spowodowanej defektem w zakresie kwasnej
maltazy, upoSledzajacym synteze glikogenu,
chorobg Pompego (Glikogenoza t. IT). W prze-
prowadzonych badaniach obrazowych, takich
jak USG stawéw czy RTG nie stwierdzono
obrazu charakterystycznego dla procesu zapal-
nego czy innych zmian wystepujacych w prze-
biegu choréb tkanki tacznej. Ostatecznie, po
pierwszej hospitalizacji nie udalo si¢ postawic¢
jednoznacznego rozpoznania, chtopiec pozo-
stawal pod opieka ambulatoryjng w ramach
poradni reumatologiczne;.

Po okoto dwdch latach zaobserwowano
pojawienie si¢ nowych objawéw. U chlopca
zaobserwowano obrzeki w stawach Srodreczno-
paliczkowych i migdzypaliczkowych blizszych
IT i V palcow lewej reki, dajace obraz palcéw
kietbaskowatych (ryc. 2) z postgpujacym zabu-
rzeniem rozwoju motoryki, zaniki mig§niowe
koniczyn dolnych, znaczne przykurcze w sta-
wach kolanowych z ograniczeniem ruchomosci
czynnej i biernej, a takze okresowo pojawiaja-
ce si¢, luszczace zmiany skdrne zlokalizowane
za uszami. Dodatkowo w poréwnaniu z pierw-
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Rycina 2. Palec kietbaskowaty — opis w tekscie

sza hospitalizacja stwierdzono podwyzszenie
wskaznikéw zapalnych (CRP 75 mg/l, OB
65 mm/h), leukocytoze (WBC 23 tys./ul) oraz
podwyzszenie stezenia kinazy kreatynowej
(CPK 367 U/l), w przeprowadzonym pomiarze
stezen poszczegllnych cytokin prozapalnych
stwierdzono znaczne podwyzszenie stgzenia
rozpuszczalnego receptora dla interleukiny
2(IL-2) (3076 U/ml,N < 710), IL-6 (26,1 pg/ml,
N < 3,8), IL-8 (72,1 pg/ml, N < 15), czynnika
martwicy nowotwordw o (TNF-a, tumor necro-
sis factor &) (17,7 pg/ml, N < §,1).

W USG rak po stronie lewej opisano wysigk
w stawie MCP-2, pogrubienie maziéwki i prze-
plyw I stopnia oraz wysick w stawie PIP-2 z po-
grubieniem maziéwki i przeplywem II stopnia.
Dodatkowo po lewej wysigk z przerostem blony
maziowe] ++, przeptywem III stopnia w po-
chewce zginaczy palca 2 (ryc. 3 i 4), niewielki
wysiek w pochewce zginaczy palca 5 pogru-
bienie maziéwki i przeplyw I stopnia. W USG
stawow biodrowych stwierdzono poszerzenie
szpary stawowej z niewielkim wysigkiem przy-
szyjkowym po stronie prawej, w USG stawow
skokowych obustronnie uwidoczniono niewiel-
kie wysigki z pogrubieniem btony maziowej
i §cian pochewki §ciggien prostownikow pal-
céw, zwigkszony przeplyw po stronie prawej
III stopnia, po lewej II stopnia oraz po stronie
lewej niewielki wysick ze zwigkszonym prze-
plywem I stopnia bez ewidentnego pogrubie-
nia blony maziowej w pochewce wspdlnej Scig-
gien strzatkowych. Dodatkowo opisano cechy
obrzeku tkanki podskérnej obydwu stép, bez
cech zapalenia. W RTG re¢ki opisano wrze-
cionowate, symetryczne pogrubienia tkanek
miekkich okolostawowych stawu $§rédreczno-
-paliczkowego II i stawéw palca II reki lewej
oraz stawow migdzypaliczkowych dalszych pal-
ca II reki prawej i palca V reki lewej (ryc. 5).
W przeprowadzonej konsultacji dermatolo-
gicznej nie stwierdzono w chwili badania zmian
skérnych. Z uwagi na opisywany charakter
oraz nawrotowo$¢ zmian skornych wysunieto
podejrzenie tuszczycy. Dodatkowo w konsul-
tacji okulistycznej nie wykazano zmian w za-
kresie przedniego odcinka i dna oka, w EKG
stwierdzono graniczng warto$§¢ QTc — 450 ms.

Rycina 3. Obraz USG przekroju podtuznego palca Il reki lewej uwidaczniajacy pogrubienie mazidwki stawu PIP 2, a takze pogru-
biatg pochewke o nieregularnym przebiegu i ze wzmozonym przeptywem
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Rycina 4. Badanie USG uwidaczniajace przekroj poprzeczny przez PIP Il lewej reki

Rycina 5. RTG reki lewej obrazujace wrzecionowate pogrubie-
nie tkanek migkkich okotostawowych palcow Il iV

Na podstawie caloSciowego obra-
zu klinicznego, biorac pod uwage kryteria
Vancouver, uzupetnione prze ILAR (Inter-
national League of Associations for Rheuma-
tology) wysunieto podejrzenie mlodzieficze-
go tuszczycowego zapalenia stawoéw (MLZS
[JPsA, Juvenile Psoriatic Arthritis]). Do lecze-
nia wdrozono steroidoterapi¢ doustng (me-
tylprednisolon 0,5 mg/kg mc.) w malejacych
dawkach i lek modyfikujacy przebieg choroby
metotreksat (MTX, w dawce 15 mg/m?*s.c.)

Po miesigcu chlopca przyjeto ponow-
nie celem oceny post¢pu leczenia. Zaobser-
wowano znaczng poprawe stanu klinicznego
i motoryki duzej, chtopiec zaczal ponownie
chodzi¢ w pozycji pionowej, podtrzymujac

si¢ mebli, poprawita si¢ kontrola réwnowagi
i napigcie mig¢$niowe, w kontrolnych bada-
niach stwierdzono normalizacj¢ wskaznikéw
zapalnych (CRP 28 mg/l OB 20 mm/h), nor-
malizacje stezenia leukocytéw, stwierdzono
jednak wzrost stezen cytokin prozapalnych,
w szczegolnosci TNF-a — 157 pg/ml (wzrost
0 140 pg/ml w poréwnaniu z poprzednim bada-
niem) i IL-8 (188 p/ml, wzrost o 115,9 pg/ml).
W USG opisano zmniejszenie nasilenia wysig-
kéw w zajetych stawach, zmniejszenie przeply-
wu we wcezedniej zajetych pochewkach Sciggni-
stych. Podjeto decyzje o dalszej, stopniowej
redukcji glikokortykosteroidow (GKS) i utrzy-
maniu dawki MTX, a takze kontynuacji syste-
matycznej rehabilitacji ruchowe;.

Pomimo ewidentnej poprawy klinicznej,
kazdorazowa préba odstawienia steroidotera-
pii konczyta si¢ nasileniem objawéw. Z tego
powodu, celem uniknigcia ewentualnych powi-
ktafi jatrogennych oraz intensyfikacji leczenia,
kierujac si¢ wynikami badafi laboratoryjnych
w pazdzierniku 2020 roku, wystapiono do ze-
spotu koordynujacego leczenie biologiczne
o zgode na wlaczenie pacjenta do programu
lekowego z wykorzystaniem anty-TNF (eta-
nercept). Pierwsze podanie leku w dawce
0,8 mg/kg mc., droga podskdérna z dobra to-
lerancja, odbylo si¢ w warunkach Oddziatu
w pazdzierniku 2020 roku. Kolejne odbywa-
ly sie w odstepach cotygodniowych. Podczas
regularnych wizyt zaobserwowano znaczaca
poprawe stanu ogdlnego chlopca i ogromne
postepy w zakresie motoryki. W przypadku
stwierdzenia dobrej tolerancji i zadowalaja-
cych efektéw zaplanowano kontynuacj¢ lecze-
nia biologicznego i stosowania methotrexatu
oraz probe calkowitego odstawienia glikokor-
tykosteroidow.
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Tabela 1. Kryteria rozpoznawcze i wykluczajace mfodziencze tuszczycowe zapalenie stawow wedtug ILAR

Kryteria rozpoznawcze Dactylitis

Objaw naparstka, onycholiza

tuszczyca u krewnego | stopnia

Kryteria wykluczajace

Zapalenie stawow z HLA-B27 po 6. roku zycia.

ERA, entezopatie powiazane z zapaleniem stawdw, zespot Reitera, Acute anterior uveitis

2-krotna obecno$¢ RF w badaniu wykonanym 2 ciggu 3 msc.

Stwierdzenie U-MIZS

ERA (enthesitis related arthrits) — zapaleniem przyczepow $ciegien; RF (rheumatoid factor) — czynnik reumatoidalny

DYSKUSJA

Zgodnie z klasyfikacja ILAR mtodzief-
cze tuszczycowe zapalenie stawdw jest jednym
z siedmiu rodzajéw mtodzieficzego idiopatycz-
nego zapalenia stawOw stanowiacym okoto
6—-8% wszystkich przypadkéw MIZS. Czynni-
kiem predysponujacym, bedacym jednocze$nie
jednym z dwoch gléwnych kryteriow klinicz-
nych koniecznych dla rozpoznania MEZS, jest
tuszezyca. Zaleznos¢ miedzy ta czesta choroba
skory a zapaleniem stawéw zaobserwowano
juz 200 lat temu, przy czym u dzieci stwierdzo-
no ja dopiero w latach 50. XX wieku. Luszczy-
ca wystepuje u 0-1,4% populacji pediatryczne;j
i poprzedza objawy stawowe, niemal u 50%
z tuszczycowym zapaleniem stawéw [1, 2]. Za-
obserwowano zwigkszone ryzyko wystapienia
MLZS u pacjentéw, u ktorych pierwszy epizod
zmian skérnych w przebiegu tuszczycy wystapit
w pOzniejszym wieku, a takze u tych, u ktérych
wcze$niej zaobserwowano zapalenia btony na-
czyniowej oka [2]. U znacznej czg¢sci pacjen-
téw objawy stawowe moga poprzedzac typowe
zmiany skérne nawet o kilkanascie lat.

Zgodnie z kryteriami Vancouver, dla roz-
poznania tuszczycowego zapalenia stawow ko-
nieczne jest wspotwystepowanie trwajacego co
najmniej 6 tygodni zapalenia stawdw, ze zmia-
nami skdrnymi o charakterze tuszczycowym lub
z co najmniej dwoma z nastepujacych objawdow:
— zapalenie palcoéw (Dactylitis) — klasyfiko-

wane jako obrzek w zakresie jednego lub
wiecej stawow palcow, ktéry wykracza poza
margines stawow;

— zmiany paznokciowe (Nail pitting, Ony-
cholysis) — objaw naparstka, minimum
2 lub wigcej punkcikowatych zmian w obre-
bie plytki paznokciowej;

— luszczyca u krewnego stopnia pierwszego
(stwierdzona niekoniecznie przez derma-
tologa).

— Dodatkowymi kryteriami wykluczajacymi
wediug ILAR sa:
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— zapalenie stawOw z obecnoScia antygenu
zgodnosci tkankowego HLA-B27 u pacjen-
ta po 6. roku zycia.

— zesztywniajace zapalenie stawow kregostu-
pa, entezopatie powiazane z zapaleniem
stawdw, zapalenie stawéw krzyzowo-bio-
drowych powigzane z nieswoistym zapale-
niem jelit, zespdt Reitera, ostre zapalenie
przedniego odcinka btony naczyniowej
oczu lub jedna z wyzej wymienionych cho-
réb u krewnych I stopnia;

— 2-krotna obecno$¢ RF w badaniu wykony-
wanym w ciagu 3 miesigcy;

— stwierdzenie systemowego MIZS (tab. 1).

Wspotwystepowanie zapalenia stawow
z ltuszczyca nie zawsze jest rOownoznaczne
z rozpoznaniem MLEZS. Kompilacja powyz-
szych objawOw moze wystepowaé w przypadku
seropozytywnej, wielostawowej postaci mio-
dzieficzego idiopatycznego zapalenia stawow
(MIZS [JIA, juvenile idiopathic arthritis]) ze
wspotwystepujaca tuszezyca. W tym przypad-
ku obecnos$¢ RF, jako jednego z czynnikéw
wykluczajacych, nie pozwala na rozpozna-
nie MLZS. Biorac pod uwage podobienstwa
w leczeniu powyzszych jednostek chorobo-
wych, diagnostyka réznicowa stanowi powaz-
ne wyzwanie.

Stwierdzono swoista dwufazowo$¢ cze-
stotliwosci wystepowania MEZS w zaleznoSci
od wieku. Pierwsza grupa to pacjenci w wie-
ku przedszkolnym, druga — dzieci i mlodziez
w wieku dojrzewania, bardzo rzadko choruja
dzieci w pierwszym roku zycia. W mtlodszej
grupie wiekowej (ponizej 7. roku zycia) MLZS
czesciej wystepuje u plcei zenskiej i charaktery-
zuje si¢ zajeciem stawow palcow z ich charak-
terystycznym, kielbaskowatym” wygladem,
zajeciem drobnych stawéw rak i stop oraz
zwickszonym mianem ANA w surowicy krwi.
Druga grupa to pacjenci w wieku dojrzewa-
nia z czestszym zajeciem stawow kregostupa
i objawami zajecia do 4 stawéw [3]. Przebieg
choroby w tej grupie przypomina tuszczycowe



zapalenie stawéw u 0oséb dorostych i nie wyka-
zuje zwigkszonej predylekcji co do pici.

Podobnie jak ma to miejsce u pacjentow
dorostych z tuszczycowym zapaleniem stawéw
(EZS), u pacjentéw z MLZS stwierdzono
zwigkszong predyspozycje do wystapienia oty-
lodci, nadciSnienia tetniczego, cukrzycy, hiper-
lipidemii, nieswoistych zapalen jelit i depres;ji
[2].

Poczatek objawéw MLZS wiazat si¢ z za-
dziataniem czynnika spustowego u pacjenta
z predyspozycja genetyczna. Stwierdzono po-
wigzanie migdzy urazem stawowym lub kost-
nym a zapoczatkowaniem lub nasileniem obja-
wéw réznych choréb autoimmunologicznych.
Zjawisko, okreslane jako ,,deep Koebner’s pho-
enomenon” jest szczegolnie czgsto obserwowa-
ne u pacjentéw dorostych z PsA [4].

Dodatkowym czynnikiem nasilajacym ob-
jawy choroby jest stres, a takze infekcje, takie
jak wirus ospy wietrznej (VZV, varicella zoster
virus) [5] czy paciorkowcowa, o czym moze
$wiadczy¢ podwyzszenie miana antystreptoli-
zyny u pacjentéw z tuszczycowym zapaleniem
stawow.

Ogodlnie znane jest wystepowanie przemi-
jajacego, przyinfekcyjnego zapalenia stawdw
w przebiegu réznych choréb wirusowych, ta-
kich jak grypa, rézyczka, Swinka, parwowirus
B19, Coxackie, Ebstain-Barr. Mimo wielu ba-
dan rola wiruséw w patogenezie MIZS nie jest
jednoznacznie udowodniona, cho¢ przyjmuje
si¢, ze stanowig one jeden z czynnikéw spusto-
wych zapoczatkowania odpowiedzi autoimmu-
nologicznej u os6b predysponowanych [6].

Czynniki genetyczne odgrywaja znacza-
ca rolg w patogenezie zaréwno tuszczycy, jak
i tuszczycowego zapalenia stawow. Potowa pa-
cjentéw, u ktdérych stwierdzono tuszczyce lub
tuszczycowe zapalenie stawdw, ma rodzinna hi-
stori¢ tuszczycy [7]. Opisano 50-krotnie zwiek-
szone ryzyko wystapienia MEZS u pacjentéw,
u ktérych w rodzinie wystapilo luszczycowe
zapalenie stawow [7]. Zwigkszona predyspozy-
cja wystgpuje réwniez u pacjentéw, u ktoérych
stwierdzono obecno$¢ antygenu zgodnosci
tkankowej HLA-Cw6, szczegblnie w grupie pe-
diatrycznej o pdzniejszym poczatku choroby.
Dodatkowo stwierdzono powiazanie MLZS
z mutacjami w genach charakterystycznych
dla choréb autoimmunologicznych, takich jak
MEFV, NLRP3, NOD2 [7-9]. Badania plynu
stawowego u pacjentéw z LZS wykazaly po-
dobna, niecharakterystyczna obecno$¢ cytokin
w surowicy, podobnie jak w przypadku innych
zapalen stawéw dominuja cytokiny prozapalne

TNEF, IL-1B, IL-6, a takze IL.-1a, IL-8, inter-
feron y (INF-y, interferon y), IL-15 [10]. Po-
nadto zaobserwowano podwyzszone stezenie
angiogenetycznych czynnikéw wzrostu, takich
jak: czynnik wzrostu Srédbtonka naczyniowe-
go (VEGTF, vascular endothelial growth factor),
czynnikéw adhezyjnych (ICAM-1 [intercellular
adhesion molecule-1], VCAM-1 [vascular cell
adhesion molecule 1] i E-selectyna) oraz me-
taloproteinaz macierzy, z ktérych u oséb doro-
stych z PsA najwigksze znaczenie w destrukcji
tkanki chrzestnej i kostnej ma metaloproteina-
za 3 (MP3) [11].

Jak juz wczeSniej wspomniano, manife-
stacja kliniczna mlodzienczego tuszczycowego
zapalenia stawow zalezy od wieku. W 80%
choroba zaczyna si¢ od zajecia niewielu sta-
wow  (oligoarthitis), najczesciej zajeciu ulega
staw kolanowy, w dalszej kolejnosci staw sko-
kowy i biodrowy. Bardzo czgsto, zwlaszcza
u pacjentéw z MEZS w wieku przedszkol-
nym, dochodzi do izolowanego zajecia stawow
rak i stop (PIP > MCP > DIP). Najczgsciej
zajete zostaja stawy miegdzypaliczkowe palca
wskazujacego rak i drugiego palca stop, po-
wodujac obrzek o fenotypie ,kietbaskowym”,
cho¢ zdarza si¢ réwniez przyjmowaé wyglad
wrzeciona [7, 12] (ryc. 2). W przypadku braku
odpowiedniego leczenia bardzo czgsto obser-
wuje si¢ progresje choroby, do postaci wielo-
stawowej. Ta posta¢ kliniczna, jako pierwsza
manifestacja choroby, wystepuje w okoto 20%
przypadkéw [12]. Zajecie stawdéw bardzo czg-
sto ma charakter asymetryczny. Stawy osiowe
ulegaja zapaleniu przede wszystkim w grupie
pacjentéw w wieku pokwitaniowym, gdzie ma-
nifestacja choroby przypomina LZS u oséb
dorostych [12, 13]. Niekiedy zajeciu ulega staw
krzyzowo-biodrowy (sacrolittis) i rzadko sta-
wy odcinka lgdzwiowego kregostupa (u mniej
niz 5% chorych z grypy pediatrycznej [7, 12]).
Objawy ze strony stawéw osiowych u pacjen-
tow z MLZS sa znacznie stabiej wyrazone niz
u pacjentéw dorostych. Zapalenie przyczepow
Sciegnistych, w szczegdlnoSci w zakresie
przyczepu Sciggna Achillesa do koSci pigtowe;j
i rozciggna podeszwowego sa objawem
charakterystycznym dla MIZS ERA (enthesi-
tis-related arthritis), jednak w sytuacji stwier-
dzenia kryteriéw klinicznych ILAR moga by¢
zaliczone do MLZS.

Objawy luszczycy wystepuja u 40-60%
pacjentéw z MLZS [2, 7]. Najczestsza posta-
cia jest tuszczyca zwykla (psoriasis Vulgaris)
z typowymi zmianami o charakterze wypu-
klych obszaréw rozognionej skdry pokrytych
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srebrnobiata tuskg. Czesto obserwowana
jest réowniez tuszczyca kropelkowa (gutata)
ktéra charakteryzuje si¢ licznymi, malymi
i owalnymi (kropelkowatymi) punkcikami
(od wielkosci febka szpilki do maksymalnie
1-2 cm), najczesciej zlokalizowanymi na tu-
lowiu. Inne postaci, jak na przyklad krost-
kowa (psoriasis pustulosa) wystgpuja rza-
dziej [7]. Luszczyca u dzieci charakteryzuje
si¢ stabym nasileniem, z epizodami rzutéw
i remisji, czesto jest ograniczona do jednej
powierzchni, na przyktad do skéry owlosione;j
glowy, za uszami, okolicy pepka, okolicy mig-
dzykregowej. Jednym z czynnikéw pomagaja-
cym w zréznicowaniu omawianych jednostek
chorobowych jest znacznie czgstsze wystepo-
wanie zmian paznokciowych obserwowane
w przebiegu MLZS. Zmiany o charakterze
poprzecznych rowkow, zaglebien (objaw na-
parstka), onycholizy sa charakterystyczne
dla 50-80% pacjentéw z MELZS, w odrdznie-
niu od tuszczycy, gdzie paznokcie zajete sa
w okoto 30% przypadkdéw [7, 14, 15]. Zmiany
paznokciowe w przebiegu LZS sa znacznie
czeécie] obserwowane w przypadku zajecia
DIP zaréwno u dzieci, jak i dorostych, cho¢
w przypadku zajecia innych stawéw réwniez
mozna je stwierdzi¢. U dorostych wystepuje
korelacja cigzkoSci przebiegu z nasileniem
zmian paznokciowych, w przypadku MLZS
powiazanie to nie jest tak jednoznaczne [15].
Zapalenie blony naczyniowej oczu
(ZBNO, Uveitis anterior) wystepuje z podobna
czgstotliwosciag (ok. 10-15 %) zaréwno u pa-
cjentéw z postacig oligo, jak i wielostawowa
MLZS, a grupa szczegblnie predysponowang
sa dzieci w mtodszych wieku z dodatnim mia-
nem ANA i dodatnim HLA-B27 [7, 16].
Wyniki badan laboratoryjnych nie sa
charakterystyczne dla MLZS. Czesto ob-
serwuje si¢ mierne podwyzszenie wskazni-
kéw zapalnych (CRP, OB), anemi¢ chordb
przewlektych, u mtodszych dzieci trombo-
cytoze. Podwyzszenie miana ANA czgdciej
obserwuje si¢ u dzieci mtodszych i koreluje
z czestotliwoscia wystapienia zapalenia bto-
ny naczyniowej oczu. Obecnos¢ RF, zgodnie
z kryteriami ILAR, jest jednym z czynnikéw
wykluczajacych MLZS i moze wskazywac
na wspotwystepowanie luszczycy z seropo-
zytywnym wielostawowym MIZS. Podobnie
do pozostalych form MIZS w MLZS najwaz-
niejszym badaniem obrazowym jest USG,
w ktérym mozna zaobserwowaé pogrubienie
btony maziowej z wysickiem do stawu, a tak-
ze zmiany zapalne w obrebie sktadowych sta-
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wu (powiezi, Sciggna, pochewki). W badaniu
radiologicznym reki czesto obserwuje sie
obrzek tkanek miekkich wokoét zajetych sta-
woOw, zmiany osteoporotyczne lub w przypad-
ku dtugotrwatego przebiegu choroby, zmiany
zwyrodnieniowe powierzchni stawowych i ko-
Sci, dajace charakterystyczny objaw skrzydet
mewy (seagull erosions) [17]. Badanie MRI
rowniez pozawala na uwidocznienie opisa-
nych zmian.

W przypadku MLZS stosowane leczenie
jest podobne do tego, jakie stosuje si¢ w przy-
padku innych postaci MIZS, z kilkoma wyjat-
kami.

Zasadniczym celem leczenia wszystkich
postaci klinicznych MIZS jest uzyskanie re-
misji. W kazdym przypadku, w poczatkowym
okresie choroby zalecane jest stosowanie
NLPZ, a w przypadku zaje¢cia duzych stawéw
przeprowadza si¢ punkcje z dostawowym po-
daniem GKS. Zaréwno w postaci nielicznosta-
wowej jak i wielostawowej MLZS stosuje si¢
leki z grupy lekéw modyfikujacych przebieg
choroby (LMPCh), takie jak methotrexat, sul-
fasalazyna, cyclosporyna, hydoxychlorochina,
poczatkowo w monoterapii, a w przypadku
braku odpowiedzi, dotacza si¢ kolejny lek z po-
wyzszej grupy. Nastepnym krokiem, zalecanym
réwniez w przypadku postaci osiowej i MEZS
z dactylitis, jest wdrozenie lekéw biologicznych
z grupy anty-TNF (etanercept).

PODSUMOWANIE

Temat zaburzenia rozwoju ruchowego
u dzieci jest niezwykle rozlegly i obejmuje
zagadnienia zwigzane z réznymi dziedzinami
medycyny, od neurologii az po przyczyny me-
taboliczne, z konieczno$cia wykonania diagno-
styki genetycznej. W przypadku opisywanego
W niniejszej pracy pacjenta postawienie pra-
widlowego rozpoznania bylo nie lada wyzwa-
niem, zar6wno z uwagi na podostry, powolny
rozw0j choroby, jak i znaczna liczbe czynnikéw
wspoOtwystepujacych, niejako zamazujacych
obraz kliniczny choroby. Ostatecznie jednak
udalo si¢ tego dokonaé, co bezposrednio
rzutuje na postepujaca poprawe¢ motoryki
chtopca i zmniejszenie nasilenia opisywanych
dolegliwosci. Ogromna nadziej¢ autorzy pra-
cy pokladaja w leczeniu biologicznym, ktére
w duzej mierze zrewolucjonizowato postgpo-
wanie u pacjentéw z chorobami tkanki tacznej
iw ramach wskazan jest szeroko stosowane na
Oddziale, na ktérym pracuja autorzy artyku-
hu. Po kilku miesiacach podawania etanercep-



tu zaobserwowano dalsze, znaczace postgpy
w nabywaniu umiej¢tnoSci przemieszczania
si¢ 1 funkcjonowania chlopca, wymaga on
jednak dalszej, regularnej kontroli nasze-
go osrodka.

ABSTRACT

Juvenile psoriatic arthritis (JPSA) is one of seven
clinical categories of juvenile idiopathic arthritis
(JIA) in the International League of Associations for
Rheumatology (ILAR) classification.

The hallmark of this entity is more frequent involve-
ment of the interphalangeal joints with associated
psoriasis in the patient, or a first-degree relative.
There are two peaks in the incidence of ILS in child-
hood, with a greater predilection for females and
a higher incidence of dactylitis in preschool and
early school age, and in adolescence, with the same
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incidence in both sexes and a higher incidence of
oligoarthritis.

The diagnosis of CFS does not differ from that of the
other clinical categories of CFS, but elevated inflamma-
tory markers (IFl) are more frequently observed.

We present a case of a boy with suspected congenital
syndrome, with delayed motor development, in whom
the diagnosis of systemic connective tissue disease was
initially not made, but later on, based on characteristic
symptoms, juvenile psoriatic arthritis was diagnosed.
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