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Streszczenie

Na podstawie wieloletnich obserwacji podjeto prébe oceny przebie-
gu choroby u dzieci z uogélnionym poczatkiem mtodzienczego idio-
patycznego zapalenia stawow (UMIZS), z uwzglednieniem: stopnia
ciezkosci klinicznych objawéw pozastawowych i stawowych oraz
— w zaleznodci od czasu trwania choroby — czestosci remisji
(w 3., 5., 10. i 15. roku choroby) i nasilenia zmian radiologicznych
(w 5., 10. i 15. roku choroby) u tych chorych.

Badaniami objeto 47 pacjentéw z ustalonym rozpoznaniem UMIZS,
ze Srednim czasem trwania choroby 18+7,4 roku. Tylko u 4,4%
i 8,7% pacjentow ustalono remisje w 3.1 5. roku choroby, natomiast
czestos¢ remisji w 10. roku choroby wynosita 18,6%, a w 15. roku
choroby — 48,4%.

W pierwszym 3,5 roku choroby u 46% dzieci stwierdzono w obrazie
radiologicznym obecnos$¢ nadzerek kostnych. Wykazano, ze juz
w 5. roku choroby 38% chorych miato zaawansowane zmiany radio-
logiczne, w 10. roku choroby liczba chorych ze zmianami destrukcyj-
nymi wzrosta do 64%, a w 15. roku choroby do 72%. U 82,6% cho-
rych stwierdzono zmiany w stawach biodrowych, niektére z tych
0s6b wymagaty wykonania zabiegéw korekcyjno-rekonstrukcyj-
nych.

Objawy pozastawowe obserwowano wytacznie w ciggu pierw-
szych 6 mies. choroby tylko u 27,9% pacjentéw. U pozostatych oséb
objawy te utrzymywaty sie lub nawracaty, czasami po dtugotrwatej
remisji. Obraz kliniczny zmian stawowych byt r6zny. Tylko u 18,6%
pacjentéw obserwowano tagodne zmiany stawowe, okreslone ja-

Summary

The aim of our study was to identify the course of systemic
onset juvenile idiopathic arthritis (SOJIA) based on the severity
of both systemic and joint disease, incidence of remission
(at 3, 5, 10 and 15 years post onset) and radiological changes
(at 5, 10 and 15 years post onset) over the disease course.

The study comprised 47 patients classified as having SOJIA with
mean duration of disease of 18+7.4 years. Only 4.4% and 8.7%
of our patients were in remission at 3 and 5 years after onset,
while at 10 years — 18.6% and 15 years — 48.4%. Erosions occurred
within 3,5 years of disease onset in 46% of cases. Severe
radiological abnormalities were also common, occurring in 38%
of patients within 5 years of disease and most commonly at 10
(64%) and 15 (72%) years after disease onset. 82.6% of patients
had involvement of the hip; some of them required surgery.
Only 27.9% of cases had systemic symptoms only within
6 months of disease onset. 72.1% of patients had persistent or
relapsing systemic disease, some of them after prolonged
remissions. The arthritis took several forms. Only 18.6% of our
patients had joint disease grade of 1 or 2 (Bedford’s
classification) while almost half of the patients (45.2%) had joint
disease grade of 5 or 6 (number of joints involved 10 or more with
functional incapacity or severe destructive joint disease with
gross functional incapacity).

In conclusion, the course of SOJIA is variable. Our study indicated
that about half of patients with SOJIA develop severe

Adres do korespondencji:

dr hab. med. Elzbieta Musiej-Nowakowska, Klinika i Poliklinika Reumatologii Wieku Rozwojowego, Instytut Reumatologii

im. prof. dr hab. med. Eleonory Reicher, ul. Spartafska 1, 02-637 Warszawa

Praca wptyneta: 2.12.2008 r.

Reumatologia 2008; 46/6



314

Elzbieta Musiej-Nowakowska, Jacek Wozniak

ko 1. i 2. stopienr (klasyfikacja wg Bedford), natomiast u prawie po-
towy chorych (45,2%) stwierdzono 5. lub 6. stopief ciezkosci zmian
stawowych (zmiany w co najmniej 10 stawach z ograniczeniem ru-
chomosci lub ciezka destrukcyjna choroba stawéw ze znacznym
uposledzeniem funkcji stawow).

Podsumowujac, przebieg UMIZS jest zréznicowany. Badania auto-
row wskazujg, ze u ok. potowy chorych z UMIZS dochodzi do zmian
wielostawowych i wczesnego wystepowania zmian w obrazie radio-
logicznym. Tylko u potowy pacjentéw stwierdzono wystepowanie
remisji po 15 latach trwania choroby.

Choroba moze nawraca¢, réwniez po wielu latach remisji, czasami
nawet w wieku dorostym, chociaz po 15 latach od poczatku choro-
by u niektdrych chorych stwierdza sie wieloletnig catkowita remisje,
petna sprawnos¢ oraz brak zmian w obrazie radiologicznym.

Obraz kliniczny okresu poczatkowego postaci
uogblnionej mtodzienczego idiopatycznego zapalenia
stawow (UMIZS) jest dobrze scharakteryzowany i opi-
sany w wielu pracach. Wyniki dotyczace dalszego prze-
biegu choroby, a szczegblnie odlegtych loséw tych cho-
rych, nie sa juz tak jednoznaczne. Stosuje sie rozne
kryteria oceny, uwzgledniajace tylko objawy stawowe
badZ objawy stawowe i pozastawowe i/lub wyniki ba-
dan laboratoryjnych [1-15]. Przebieg tej postaci MIZS
moze by¢ monocykliczny, policykliczny lub ze stale
utrzymujacymi sie cechami aktywnosci.

Przestanka dla podjecia pracy byt nie tylko brak
w polskim pismiennictwie kompleksowej oceny wielo-
letniego przebiegu choroby odpowiednio duzej grupy
chorych z ta postacia MIZS, ale i r6zne wyniki uzyskiwa-
ne przez innych autoréw w innych krajach.

Na podstawie wieloletnich obserwacji podjeto pro-
be oceny przebiegu choroby u dzieci z uogélnionym po-
czatkiem MIZS z uwzglednieniem:

e stopnia ciezkosci klinicznych objawéw pozastawo-
wych i stawowych,

e czestosci remisji i nasilenia zmian radiologicznych
u tych chorych w zaleznosci od czasu trwania choroby.

Materiat i metody

Badaniami objeto 47 chorych, u ktérych rozpozna-
no UMIZS na podstawie kryteriéw ILAR [15]. Wiek cho-
rych wynosit 8-35 lat, srednio 22,5+6,7 roku; 27 oséb
byto ptci zenskiej, a 20 ptci meskiej. Sredni wiek dzieci
w czasie zachorowania wynosit 4,5+3 lata. Sredni czas
trwania choroby 18+7,4 roku, ale tylko u 4 chorych byt
krétszy niz 10 lat.

Przebieg choroby u 20 chorych oceniono, uwzgled-
niajac wytacznie obserwacje poczynione w czasie ich
pobytéw w Klinice, u pozostatych 27 chorych, ktérzy
zgtosili sie na wezwanie, réwniez na podstawie danych
uzyskanych w czasie badania kontrolnego.
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polyarthritis with early radiological changes and remission occurs
only in half of patients after 15 years of follow-up.

The disease can reactivate even after many years of remission,
sometimes during adulthood. On the other hand, some of the pa-
tients have long-term complete remission with no disability or
radiological changes after 15 years duration of the disease.

W celu oceny przebiegu choroby wykorzystano:

1. Kryteria ciezkosci zmian stawowych wg Bedford

i wsp. [16]:

* | stopief — objecie procesem chorobowym kilku sta-
wow (do 5 stawodw) bez istotnego pogorszenia funkji,

e |l stopief — tak jak w punkcie powyzej, ale objecie
procesem chorobowym wiecej niz 5 stawow,

« lll stopien — objawy zajecia wiecej niz 5 stawéw
z istotnym pogorszeniem funkgji,

« |V stopien — dotaczenie sie zmian w kolejnych sta-
wach po 2 latach trwania choroby,

* V stopien — zmiany w wielu stawach z niewydolnoscia
czynnosciowa,

« VI stopien — ciezkie destrukcyjne zmiany stawowe ze
znacznym uposledzeniem funkcji.

2. Kryteria radiologiczne progresji choroby wg Stein-

brockera [17].

Oceniono stopien ciezkosci objawéw uogélnienia,
stosujac wtasng modyfikacje kryteriow ciezkosci obja-
wow uogblnienia, stosowang przez Bedford i wsp.:

* | stopief — wystepowanie typowej goraczki i wysypki
wytacznie w pierwszych 6 mies. choroby,

« |l stopien — wystepowanie goraczki, wysypki, limfadeno-
patii i/lub hepatomegalii, i/lub splenomegalii, i/lub zapa-
lenia osierdzia wytacznie w pierwszych 6 mies. choroby,

« lIl stopien — objawy takie jak w stopniu Il, ale prze-
trwate lub nawracajace w czasie pierwszych 2 lat,

« IV stopien — objawy takie jak w stopniu ll, ale przetrwa-
te lub nawracajace przez ponad 2 lata trwania choroby,

« V stopief — objawy takie jak w stopniu Il oraz nawra-
cajace zapalenie osierdzia i/lub zapalenie miesnia
sercowego w dalszym przebiegu choroby (ponad 2 la-
ta choroby).

Jako remisje uznano stan chorego, gdy nie stwier-
dzano objawéw klinicznych pozastawowych oraz czyn-
nego zapalenia btony maziowej stawéw i OB byt prawi-
dtowy (z wyjatkiem podwyzszonego z innych przyczyn),
pomimo niestosowania lekéw przez co najmniej 2 lata.
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Oceny progresji choroby wg kryteriow radiologicz-
nych dokonano po 5, 10 i 15 latach trwania UMIZS.
Czestos¢ remisji okreslano po 3, 5, 10 i 15 latach od po-
czatku choroby.

W okresie zakohczenia obserwacji oceniono ciez-
kos¢ choroby zaréwno na podstawie kryteriéw ciezkosci
objawéw uogblnienia, jak i stawowych.

Analize statystyczng wynikéw wykonano za pomo-
ca komputera, uzywajac programu STATMED NYCOMED
Scandinavia.

Wyniki badan

Oceniajac og6lnie przebieg choroby u 47 dzieci
do 18. roku zycia, stwierdzono, ze tylko u 2 chorych
(4,3%) byt on monocykliczny. U 1 chorej po ok. 4-letnim
aktywnym okresie choroby wystapita remisja. Nie ob-
serwowano nawrotu choroby przez prawie 17 lat (od
5. roku zycia). U drugiego chorego — obserwowanego 18
lat i 8 mies. — po burzliwym, od 11. mies. do 3. roku zy-
cia, okresie choroby wystapita poprawa kliniczna, a na-
stepnie remisja utrzymujaca sie ok. 4 lata.

U 1/3 chorych (16 0s6b; 34%) nie udato sie uzyskac¢
remisji. Choroba byta stale aktywna, a jej postep r6znie
nasilony.

Przebieg choroby u pozostatych 29 chorych (61,7%)
byt policykliczny.

Oceniajac czestos¢ remisji w zaleznosci od czasu
trwania choroby, stwierdzono, ze w 3. roku choroby tyl-
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Ryc. 1. Remisja UMIZS w 3., 5., 10. i 15. roku
trwania choroby.

Fig. 1. Remission of SOJIA 3, 5, 10 and 15 years
after disease onset.

ko u 2 dzieci (4,4%) nastapita remisja (ryc. 1.). W dal-
szym przebiegu UMIZS liczba tych chorych zwiekszata
sie — w 5. roku trwania choroby (8,7%) nie roznita sie
jednak istotnie od czestosci remisji w 3. roku choroby,
natomiast po 10 latach choroby stwierdzane réznice
byty istotne statystycznie (18,6 vs 4,4%, p<0,05). Naj-
wiecej (tj. 48,4%) chorych byto w remisji w 15. roku
choroby. Czestos¢ remisji w tym okresie roznita sie
istotnie od czestosci jej wystepowania w 3., 5. i 10. ro-
ku UMIZS.

Analizujac u 43 pacjentéw ciezkosé objawéw uogol-
nienia procesu podstawowego, stwierdzono, ze tylko
u 12 chorych (27,9%) objawy te byty obserwowane wy-
tacznie w pierwszych 6 mies. choroby (stopief | i Il),
przy czym u 7 chorych (16,3%) byty to tylko hektyczne
goraczki i wysypki, a u 5 pozostatych (11,6%) réwniez
inne objawy uogblnienia, takie jak powiekszenie
weztdéw chtonnych, watroby, sledziony lub zapalenia
osierdzia (ryc. 2.).

U 10 ocenianych o0séb (23,3%) objawy te utrzymy-
waty sie lub nawracaty tylko w ciagu 2 lat (stopien ciez-
kosci Il), a u ok. 1/3 chorych (15 0séb, 34,9%) byty row-
niez obecne w dalszym przebiegu choroby (stopien V).
U 6 dzieci (13,9%) stwierdzono nawracajace zapalenie
osierdzia i/lub miesnia sercowego z towarzyszacymi in-
nymi objawami pozastawowymi réwniez w ciggu dal-
szej (po 2. roku choroby) obserwacji (stopien V).

Oceniajac zmiany stawowe, ustalono, ze w pierw-
szym roku choroby nie obserwowano ich tylko u 1 cho-
rego (zmiany stawowe u tego dziecka wystapity w 3. ro-
ku choroby). U 15 dzieci (31,9%) w pierwszym roku
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Ryc. 2. Stopien ciezkosci objawéw uogblnienia
choroby u 43 dzieci z uogdlnionym poczatkiem
MIZS.

Fig. 2. Systemic disease grade in 43 patients
with systemic onset juvenile idiopathic arthritis.
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UMIZS zmiany te byty ograniczone do 1-4 stawéw. Sto-
pien ciezkosci zmian stawowych wg Bedford i wsp.
zobrazowano na rycinie 3.

Stopien zaawansowania zmian stawowych u opisy-
wanych chorych byt rézny. Tak samo czesto stwierdza-
no obecnosé najlzejszych obu pierwszych stopni ciez-
kosci zmian stawowych, jak réwniez Il lub IV stopnia,
a wiec zmiany kilku- lub wielostawowe, ale bez istotne-
go pogorszenia funkcji (8 chorych, 18,6%), zmiany
wielostawowe z pogorszeniem funkcji tych stawow
(8 chorych, 18,6%) oraz zmiany, ktére dotgczyty sie
w kolejnych stawach po 2 latach trwania choroby
(8 chorych, 18,6%).

Najliczniejsza grupe stanowili chorzy, u ktérych
stwierdzono zmiany w ponad 10 stawach, z niewydol-
noscia czynnosciowa (12 chorych, 27,9%). U 7 chorych
(16,3%) stwierdzono ciezkie destrukcyjne zmiany sta-
wowe ze znacznym uposledzeniem ich funkgji.

Stawem, ktéry ma istotne znaczenie dla sprawnosci
fizycznej chorych, jest staw biodrowy. Kliniczne objawy
zajecia stawow biodrowych zostaty stwierdzone az
u 82% pacjentéw (38 chorych sposrdéd 46 ocenianych,
1 — brak doktadnych danych), przy czym tylko u 3 cho-
rych byty to wytacznie przemijajace béle z ogranicze-
niem ruchomosci. U pozostatych chorych poza objawa-
mi klinicznymi odnotowano réwniez zmiany w stawach
uwidocznione badaniem radiologicznym (w réznych
okresach choroby o réznym stopniu zaawansowania).
Czas wystapienia pierwszych objawéw ze strony sta-
woéw biodrowych doktadnie oceniono u 26 chorych
(w przypadku pozostatych brak jest petnej dokumenta-
cji). Poza jednag chorg (zmiany w 11 roku choroby),
u wszystkich pozostatych 0séb zmiany w stawach bio-
drowych wystapity w pierwszych 5 latach choroby
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Ryc. 3. Stopien ciezkosci zmian stawowych u 43
dzieci z uogbélnionym poczatkiem MIZS.

Fig. 3. Joint disease grade in 43 patients with
systemic onset juvenile idiopathic arthritis.
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(19 chorych, 95%), przy czym u 1/4 chorych (5 dzieci)
objawy te byty obecne juz na poczatku choroby.
U wszystkich 15 chorych z gtebszym uposledzeniem
wydolnosci czynnosciowej stwierdzono zaawansowa-
nie zmiany w stawach biodrowych.

Stopien zaawansowania zmian radiologicznych jest
jednym z istotnych kryteribw oceny postepu zmian
w uktadzie kostnym, a obecnos¢ nadzerek kostnych jest
typowym objawem dla reumatoidalnego zapalenia sta-
wow (RZS). W pierwszym 3,5 roku choroby nadzerki kost-
ne stwierdzano u 45,8% badanych (u 11 dzieci sposrod 24
chorych, ktérych dokumentacja radiologiczna z tego okre-
su choroby byta dostepna), a u 1 chorej juz w 8. mies. cho-
roby. Stopien zaawansowania zmian radiologicznych
w narzadzie ruchu przedstawiono na rycinie 4.

Do 15. roku choroby stwierdzano postep zmian ra-
diologicznych, ale r6znice w liczbie 0s6b z zaawanso-
wanymi zmianami (zmiany destrukcyjne i ankyloza)
(okres 111 IV) w 5. i 10. roku choroby nie roznity sie sta-
tystycznie istotnie (38,3 vs 63,9%).

W 5. roku choroby juz ponad 1/3 chorych (18 dzie-
ci; 38,3%) miata znaczne zmiany w badaniu radiologicz-
nym, natomiast lll i IV okres stwierdzano statystycznie
istotnie czesciej po 15 latach choroby w poréwnaniu
z 5. rokiem choroby (72,2 vs 38,3%).
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liczba (47) (36) (18)
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*p<0,05 w poréwnaniu z grupq chorych po 15 latach trwania choroby

Ryc. 4. Okres Il i IV zmian radiologicznych
w narzadzie ruchu (wg Steinbrockera) w 5., 10.
i 15. roku trwania choroby.

Fig. 4. Frequency of radiological abnormalities
(Il and IV stage — Steinbrocker’s classification)
5,10 and 15 years after disease onset.
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Omoéwienie wynikow i dyskusja

Posta¢ uogodlniona jest najciezsza postacia MIZS.
Zarébwno bogata i réznorodna symptomatologia tej po-
staci MIZS, jak i stosowane rézne kryteria oceny jej
przebiegu stanowig przyczyne uzyskiwania nie zawsze
podobnych wynikéw.

Ocene ciezkosci objawéw uogélnienia w prezento-
wanej pracy dokonano wg wtasnej modyfikacji klasyfi-
kacji stosowanej przez Bedford i wsp. [16], w ktorej
chorzy z nawracajacym zapaleniem osierdzia i/lub mie-
$nia sercowego stanowili jedng z najciezszych podgrup
klinicznych.

Jest to zgodne z obserwacjami innych autoréw [18],
ktorzy wykazali, ze najwiekszy odsetek zgondéw oraz
ciezkiego uposledzenia wydolnosci narzadu ruchu do-
tyczy dzieci, u ktérych w przebiegu choroby podstawo-
wej obserwowano zapalenie serca.

W badanej grupie 43 o0séb z chorobg o co naj-
mniej 10-letnim przebiegu stwierdzono, Zze objawy
ogoélne w postaci hektycznych goraczek oraz innych ob-
jawoéw uogoblnienia procesu podstawowego, takich jak
wysypki skérne, zapalenie bton surowiczych, powiek-
szenie watroby, Sledziony czy weztéw chtonnych, obser-
wowane byty wytacznie w pierwszych 6 mies. choroby
tylko u mniej niz 1/3 (27,9%) chorych.

U pozostatych dzieci (72,1%) objawy te utrzymywa-
ty sie lub nawracaty w dalszych latach choroby,
przy czym u ok. potowy chorych (48,8%) w okresie po-
nad 2 lat od poczatku zachorowania. Uzyskane wyniki
sg bardzo zblizone do danych podawanych przez Bed-
ford i wsp. [16], ktorzy wystepowanie omawianych ob-
jawow wytacznie w pierwszych 6 mies. choroby stwier-
dzili rowniez tylko u 20,5% badanych.

U chorych opisywanych w niniejszej pracy w okresie
nawrotéw czy zaostrzef choroby w dalszym przebiegu
obserwowano przede wszystkim hektyczne goraczki.
Wystepowaty one u 21% chorych w 10. roku choroby
i w pdzniejszym okresie (danych nie przedstawiono
w wynikach badan), a u 3 chorych réwniez w wieku
dojrzatym. Podobne obserwacje poczynili autorzy euro-
pejscy [5, 7]. U niektérych obserwowanych przez tych
autoréw chorych nawroty objawéw uogélnienia wyste-
powaty po okresie wieloletniej remisji.

Bardziej optymistyczne wyniki przedstawili autorzy
amerykanscy. Calabro i wsp. podali, ze tylko u pojedyn-
czych pacjentdow objawy takie sg obserwowane po
5. roku choroby [2].

Najciezsze objawy uogélnienia procesu podstawo-
wego, a wiec nawracajace zapalenie osierdzia i/lub
miesdnia sercowego z towarzyszacymi innymi objawami
pozastawowymi, obserwowano u 14% chorych (u 13%
pacjentéw w badaniu Bedford i wsp. [16]) nie tylko

w dwoéch pierwszych latach choroby, ale réwniez w jej
dalszym przebiegu.

Zapalenie serca stanowi jeden z pozastawowych
przejawéw procesu podstawowego. Czestos¢ wystepo-
wania zapalenia osierdzia u dzieci z UMIZS jest okresla-
na nawet na 50% [18, 19]. W badaniach wtasnych
u dzieci z uog6lniong postacig MIZS o wczesnym wieku
zachorowania (do 3 lat) stwierdzono zapalenie osier-
dzia i/lub miesnia sercowego u 36% dzieci [20]. Autorzy
francuscy [5] czestos¢ wystepowania zapalen osierdzia
w przebiegu UMIZS okreslili na 19% w okresie poczat-
kowym choroby i 32% w jej dalszym przebiegu. Rzeczy-
wista czestos¢ wystepowania zmian w sercu u chorych
zyjacych nie jest jednak doktadnie znana, poniewaz
— jak zostato wykazane — wykrywalnosé zapalen serca
w przebiegu choroby reumatoidalnej u dzieci jest
mniejsza niz w ocenie po$miertnej [18]. Rdwnoczesnie
uzyskiwane wyzsze wskazniki moga wynika¢ z nakta-
dania sie na proces podstawowy infekcji, szczegélnie
wirusowych, ktére moga by¢ przyczyna zapalenia
osierdzia czy tez miesnia sercowego, na co wskazuja
obserwacje innych autoréw i wtasne [19, 20]. Niektérzy
autorzy uwazaja, ze zapalenie miesnia sercowego jest
obserwowane stosunkowo rzadko i zwykle towarzyszy
zapaleniu osierdzia [21].

W niniejszej pracy potwierdzono, ze zapalenie osier-
dzia i/lub miesnia sercowego wystepuje nie tylko
w pierwszych latach choroby (u 32,6% chorych w pierw-
szych dwoch latach choroby — dane nieuwzglednione
w opisie wynikow badan), ale réwniez, jak wspomniano
poprzednio, u czesci chorych (14%) moze nawracac
w dalszym jej przebiegu, a takze moze wystepowaé
rowniez w czasie nawrotéw w wieku dojrzatym.

Zmiany stawowe u prawie wszystkich obserwowa-
nych chorych z UMIZS wystapity juz w poczatkowym
okresie choroby. U jednego chorego pojawity sie dopie-
ro w 3. roku jej trwania. Ansell [9] wykazata, ze u wiek-
szosci chorych z tg postacig MIZS zmiany stawowe roz-
wijaja sie juz w pierwszych 3 mies. choroby. Inni
autorzy podaja, ze objawy stawowe u chorych
na UMIZS moga wystapic¢ juz w pierwszych tygodniach
choroby, ale moga pojawiac sie rowniez dopiero po kil
ku latach jej trwania [6, 10, 19, 22], a nawet po 10 latach
trwania UMIZS [22].

Obraz kliniczny zmian stawowych moze by¢ rézny.
W poczatkowym okresie choroby moga wystepowaé
tylko béle stawéw lub tez petny zespét cech zapalnych.
U 43-89% chorych zmiany w pierwszym roku choroby
moga dotyczy¢ tylko kilku stawdw [6, 19]. U ocenianych
chorych zmiany ograniczone do kilku stawéw stwier-
dzono u 32%.

Podkresla sie jednak, ze u wiekszosci chorych
w dalszym przebiegu choroby proces jest wielostawo-
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wy. Autorzy amerykanscy uwazaja, ze u 1/2-2/3 oséb
z ta postacig MIZS rozwija sie przewlekte zapalenie
wielu stawow [10].

Na podstawie wieloletniej obserwacji opisywanych
chorych ustalono, ze tylko u mniej niz 1/5 chorych nie
doszto do istotnego pogorszenia funkcji objetych pro-
cesem kilku lub wielu stawéw. U ok. 1/3 chorych wysta-
pity natomiast zmiany w wielu stawach, ale z ograni-
czeniem ich funkcji, a u prawie 1/3 (28%) ograniczenie
funkcji dotyczyto 10 lub wiecej stawéw. Ciezkie zmiany
destrukcyjne i znaczne uposledzenie funkcji stawéw
wystapity u 17% omawianych chorych. U 4/5 chorych
zmiany w okreslonych stawach byty juz obecne
w pierwszych dwoch latach choroby, a tylko u 1/5 pa-
cjentéw dotaczyty sie zmiany w innych stawach w dal-
szym jej przebiegu.

Prezentowane wyniki sa zgodne z obserwacjami
Bedford i wsp. [16], ale mniej optymistyczne niz wyniki
uzyskane wczesniej przez innych autoréw, ktérzy wyka-
zali, ze 50% dzieci z UMIZS po 5 latach choroby nie ma
zadnych zmian w narzadzie ruchu [9]. Rozbieznosci te
s3 wynikiem réznego okresu obserwacji chorych oraz
prawdopodobnie r6znego doboru chorych.

W literaturze prezentowany jest zgodny poglad, ze
zmiany w stawach biodrowych w tej postaci choroby
wystepuja czesto i gtéwnie stanowig o kalectwie
[23-26].

Kliniczne objawy objecia procesem chorobowym
stawéw biodrowych stwierdzono u ponad 80% ocenia-
nych chorych i tylko u pojedynczych dzieci byty to wy-
tacznie bole z ograniczeniem ruchomosci. U pozosta-
tych chorych poza objawami klinicznymi stwierdzono
rowniez zmiany o roéznym stopniu zaawansowania
w badaniu radiologicznym.

Czestos¢ wystepowania zmian w stawach biodro-
wych w tej postaci MIZS jest okreslana na 40-57%
[23-26]. Jak wykazaty badania Jacobsona i wsp. [24],
szczegblnie duze ryzyko wystapienia nie tylko klinicz-
nych, ale i radiologicznych zmian w stawach biodro-
wych istnieje u dzieci z UMIZS, ale u chorych o wcze-
snym wieku zachorowania. Prognoza co do ustapienia
zmian u tych chorych jest réwniez znacznie gorsza niz
u dzieci starszych. Ustalona wieksza czestos¢ objecia
procesem chorobowym stawéw biodrowych u bada-
nych chorych jest prawdopodobnie zwigzana z wieksza
liczba chorych o wczesnym wieku zachorowania, ale
moze tez wynika¢ z czesciej wystepujacych zmian
w stawach biodrowych u chorych leczonych w Klinice
Reumatologii Wieku Rozwojowego Instytutu Reumato-
logii ze wzgledu na hospitalizacje ciezej chorych. Zmia-
ny w stawach biodrowych sa tzw. ztosliwa lokalizacja,
poniewaz rzutujg na ograniczenie wykonywania waz-
nych funkcji zyciowych. Objawy kliniczne zmian w sta-
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wach biodrowych u opisywanych chorych byty rézne
—od ostrych objawéw bélowych utrudniajacych lub na-
wet uniemozliwiajacych chodzenie do bardzo dyskret-
nych objawéw, ale podstepnie postepujacego procesu
destrukcyjnego w stawach.

Objawy kliniczne wskazujace na toczacy sie proces
chorobowy w stawach biodrowych wystgpity u prawie
wszystkich chorych (poza jednym dzieckiem) w pierw-
szych 5 latach choroby, a powstate nastepstwa w sta-
wach biodrowych stanowity gtéwng przyczyne niewy-
dolnosci czynnosciowej badanych pacjentow.

Mozliwe jest jednak wystepowanie zmian w tych
stawach réwniez w dalszych latach choroby, na co
wskazuje ich wystapienie dopiero w 11. roku choroby
u jednego z chorych, co takze potwierdzaja obserwacje
innych autoréw [27].

Swiadomos¢ czestej lokalizacji procesu chorobowe-
go w tych stawach u chorych z UMIZS oraz dobra zna-
jomos¢ obrazu klinicznego tych zmian przez lekarzy,
szczegblnie zajmujacych sie matymi dzie¢mi, moga
przyczyni¢ sie do wczesnego wykrycia zmian i wyboru
wtasciwego postepowania leczniczego, a takze — byé
moze — zmniejszenia stopnia kalectwa, ktére moze wy-
stapi¢ u tych chorych.

Wtasciwie prowadzona rehabilitacja ma szczegélne
znaczenie we wczesnym okresie choroby, a wiec wtedy,
kiedy nie doszto jeszcze do utrwalonych zmian, na co
wskazuja wtasne obserwacje. Pomimo jednak nawet
witasciwie prowadzonej rehabilitacji leczniczej, u czesci
chorych dochodzi do zaawansowanych zmian destruk-
cyjnych lub tez do wczesnego rozwoju zmian zwyrod-
nieniowych i koniecznosci wykonania roéznych zabie-
goéw korekcyjno-rekonstrukcyjnych [24, 25]. Tak byto
rowniez u niektérych naszych chorych. Dlatego tez po-
czynione wtasne obserwacje popieraja zaréwno poglad,
Ze prognoza u chorych ze zmianami w stawach biodro-
wych jest powazna [23], jak i poglad, ze zmiany wielo-
stawowe i w stawach biodrowych sa ztym czynnikiem
prognostycznym [26, 27].

W celu ustalenia stopnia zaawansowania choroby
w pierwszych latach jej trwania oceniono posiadana
dokumentacje radiologiczng uktadu kostnego. Wykaza-
no, ze w pierwszym 3,5 roku choroby u prawie potowy
chorych (46%) stwierdza sie obecnoé¢ nadzerek kost-
nych w obrazie radiologicznym zmienionych chorobowo
stawdw, a u jednej chorej wykryto je juz w 8. mies.
od zachorowania.

Istnieja tylko pojedyncze doniesienia poswiecone
szczegbtowej analizie zmian radiologicznych w UMIZS
[28]. Lang i wsp. [28], tak jak i w grupie opisywanych
chorych, stwierdzili obecnos¢ nadzerek kostnych i zwe-
Zenie szpary stawowej u 31% dzieci sposréd 36 bada-
nych juz w pierwszych dwoéch latach choroby,
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a po uwzglednieniu 5 innych dzieci, u ktérych zmiany
takie wykryto w okresie nieco pdzniejszym (2-2,5 roku)
od poczatku choroby, odsetek dzieci ze zmianami wy-
niést 39%. Po Srednio 3 latach trwania choroby stwier-
dzono nadzerki kostne u 43% chorych. U niektérych
chorych nadzerki kostne stwierdzono juz w pierwszym
roku choroby. Réwniez autorzy amerykanscy [29] zwe-
zenie szpary stawowej i nadzerki kostne stwierdzili
u ok. 20% pacjentéw w ciggu 2,2 roku trwania UMIZS.

Uzyskane dane wtasne w konfrontacji z zacytowa-
nymi wynikami badah wskazuja na mozliwos¢ wysta-
pienia we wczesnym okresie choroby zmian nadzerko-
wych u czesci chorych z UMIZS, co nie byto wczesniej
sygnalizowane.

Wystepowanie nadzerek kostnych zostato opisane
przez Ansell i wsp. oraz potwierdzone przez innych [28]
w pierwszych 5 latach trwania seropozytywnej wielo-
stawowej postaci MIZS. Kilku innych autoréw sugero-
wato natomiast, ze radiologiczne zmiany u dzieci poja-
wiaja sie dopiero po wielu latach trwania choroby [28]
i podkreslito, ze rosnace dziecko ma grubsza chrzastke
stawowa, co moze stanowi¢ czynnik opdZniajacy wy-
stepowanie destrukcyjnych zmian w uktadzie kostno-
-stawowym [27].

Stopien zaawansowania zmian radiologicznych jest
jednym z istotnych kryteribw oceny progresji zmian
w uktadzie kostnym, a kryteria opracowane przez Stein-
brockera i wsp. uzywane byty przez wiekszos¢ autoréw
do oceny zmian w uktadzie ruchu.

Stawy nadgarstkowe sg najczestszym miejscem wy-
stepowania w postaci uogolnionej zarowno pierwszych
zmian radiologicznych (obrzek czedci miekkich, osteopo-
roza), jak i pézniejszych zmian (zwezenie szpary stawo-
wej, nadzerki kostne) [22, 28]. Czesto proces jest umiej-
scowiony rowniez w kregostupie szyjnym, a ankyloza
kostna w jego obrebie wystepuje czesciej niz w innych
postaciach klinicznych MIZS [5, 7, 8, 10, 22].

Dlatego tez oceny zmian radiologicznych dokonano
gtownie na podstawie obrazu radiologicznego tych sta-
wow, ale uzupetnionego badaniem stawéw z objawami
klinicznymi wskazujacymi na toczacy sie lub przebyty
proces chorobowy w ich obrebie. Wykazano, ze juz
w 5. roku choroby ponad 1/3 chorych (38%) miata za-
awansowane zmiany radiologiczne. W dalszych latach
choroby zwiekszyta sie liczba chorych ze zmianami de-
strukcyjnymi (okres 111§ IV) —w 10. roku choroby wyno-
sita 64%, a w 15. roku choroby ponad 70%. Dane te mo-
ga by¢ poréwnywane (te same kryteria diagnostyczne
i klasyfikacyjne) i sa zbiezne z wynikami uzyskanymi
przez autoréw niemieckich — Hafner i Truckenbrodta
[7], ktérzy stwierdzili okres Il i IV u 43% chorych
w 5. roku trwania UMIZS, a po 10 latach u 66% pacjen-
téw, natomiast po 15 latach trwania choroby tego typu

zmiany wykryli u 88% chorych, co przewyzsza wynik
uzyskany przez autoréw niniejszej pracy — 72%.

U niektérych opisywanych chorych proces zapalny
w stawach ustapit bez nastepstw w obrazie radiologicz-
nym, co potwierdza opinie badaczy, ze u dzieci istnieja
wieksze mozliwosci regeneracyjne, dlatego obserwo-
wane jest ustepowanie uprzednio stwierdzonych geod
lub nadzerek [27].

Uzyskane wyniki wskazuja, ze u ok. 30% chorych
z omawiang postacia MIZS nie dochodzi nawet po kil
kunastu latach choroby do rozwoju zmian destrukcyj-
nych w uktadzie kostnym, ale réwnoczeénie ujawnia sie
mozliwosé rozwoju nadzerek kostnych u prawie potowy
chorych juz w pierwszych 3 latach choroby.

Czas trwania choroby jest istotnym czynnikiem
wptywajacym na wystepowanie remisji u chorych
na MIZS [30]. W omawianej grupie chorych tylko
u 2 dzieci w 3. roku choroby stwierdzono remisje proce-
su chorobowego. W 5. roku choroby nadal ponad 90%
dzieci miato aktywny proces chorobowy, natomiast in-
ni badacze uzyskiwali remisje u 50% swoich pacjentéw
[8, 9]. Mimo ze w 10. i 15. roku choroby istotnie zwiek-
szyta sie liczba chorych, u ktérych stwierdzono remisje,
ustalony odsetek pacjentow (19%), u ktérych obserwo-
wano remisje w 10. roku choroby, byt znacznie nizszy
od podawanego przez innych autoréw, tj. 42-70%
[2, 4, 5, 8, 9], ale rozni sie znacznie mniej od wynikow
uzyskanych przez kilku autoréw, ustalajacych w ostat-
nich latach remisje u ok. 1/3 chorych [13, 14].

Prac dotyczacych jeszcze odleglejszych obserwacji
jest niewiele. Wallace i Levinson [29] stwierdzili remisje
UMIZS u 52% chorych po 1520 latach trwania choroby,
a Calabro i wsp. [31] u 80% w 15. roku choroby. Tak
wiec, ustalony odsetek 49% chorych w 15. roku choro-
by jest zblizony do wynikéw Wallace i Levinsona.

Aktywnos¢ procesu chorobowego w miare uptywu
czasu od zachorowania miata tendencje do wygasania,
ale u 1/3 chorych prawie dwukrotnie rzadziej niz w ob-
serwacjach Fantiniego [13] okres aktywnosci trwat nie-
przerwanie do wieku dojrzatego; nie udato sie uzyskaé
remisji u tych chorych.

Jednocykliczny kilkuletni okres aktywnosci choroby
obserwowano tylko u 2 chorych (4%). Uzyskany odse-
tek chorych z jednocyklicznym przebiegiem choroby
jest wyraznie nizszy od odsetka chorych (15-23%) po-
dawanego przez innych autoréw [2, 16]. Policykliczny
przebieg choroby stwierdzono u 62% 0s6b, tj. podobnie
do Calabro [2] - 50%, w przeciwienstwie do innych, kt6-
rzy ten typ przebiegu stwierdzili tylko u pojedynczych
0s6b do 13% chorych [9, 13, 14].

U niektérych oséb, jak juz wspomniano, wystepowa-
ty nawroty choroby po wielu latach remisji, co potwier-
dzajg obserwacje réwniez innych autoréw [1, 7].
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U jednego z opisywanych pacjentéw nawrét choro-

by przejawiajacy sie gtéwnie objawami pozastawowy-
mi wystapit po kilkunastu latach remisji UMIZS juz
w wieku dorostym. Hafner i Truckenbrodt [7] obserwo-
wali nawroty choroby nawet po 8, 9 i 12 latach remisji.

Whnioski

Posta¢ uogoélniona MIZS charakteryzuje sie wyste-

powaniem objawdéw uogblnienia nie tylko w poczatko-
wym, ale czesto takze w p6Zniejszym okresie choroby.

Obraz kliniczny oraz czas pojawienia sie zmian sta-

wowych w omawianej postaci MIZS moga by¢ rézne,
ale istnieje duze prawdopodobienstwo rozwoju prze-
wlektego zapalenia wielu stawoéw.

Czeste wystepowanie zmian w stawach biodro-

wych, bedacych gtéwna przyczyna kalectwa u chorych
na MIZS o poczatku uogblnionym, wskazuje na celo-
wos¢ wykonywania badah diagnostycznych i odpo-
wiedniego postepowania rehabilitacyjnego.

w

Czeste wystepowanie nadzerek kostnych juz
pierwszych latach MIZS o poczatku uogélnionym

oraz istotnie czestsze wystepowanie u chorych zmian
destrukcyjnych w uktadzie kostnym w dalszym przebie-
gu choroby zobowigzuje do wykonania badan maja-
cych na celu wykrycie takich zmian juz w pierwszych
latach choroby i agresywniejszego leczenia 0séb, u kté-
rych doszto do rozwoju nadzerek.

U chorych na MIZS o poczatku uogélnionym mozna

spodziewac sie zaostrzen lub nawrotéw objawow poza-
stawowych i stawowych nawet po wieloletnich okre-
sach remisji — zarébwno w dziecinstwie, jak i w wieku
dojrzatym.

Postaé MIZS o poczatku uogélnionym nie zawsze

wigze sie z niepomyslnym zejsciem choroby — u czesci
chorych stwierdza sie wieloletnig remisje choroby oraz
brak oznak choroby w obrazie radiologicznym.
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