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S t r e s z c z e n i e  

Występowanie chorób reumatycznych w pierwszych 6 mies. ży-
cia, a zwłaszcza w okresie noworodkowym, jest sporadyczne.
W pracy przedstawiono patogenezę, obraz kliniczny i problemy
terapeutyczne dotyczące poszczególnych jednostek chorobo-
wych, z uwzględnieniem podziału na 3 grupy: a) związanych
z przechodzeniem przez łożysko matki autoprzeciwciał (toczeń
noworodkowy i noworodkowy zespół antyfosfolipidowy), b) uwa-
runkowanych genetycznie, takich jak przewlekły niemowlęcy ze-
spół neurologiczno-skórno-stawowy, c) innych, takich jak zespół
Kawasaki, choroba Behçeta, twardzina ograniczona czy guzkowe
zapalenie tętnic.

S u m m a r y

The incidence of rheumatic diseases in first 6 months of life,
especially in newborns is rare. The pathogenesis, clinical picture
and therapeutic problems, includes 3 groups: a) with connection
with transplacental passage of autoantibodies such as neonatal
lupus and neonatal antiphospholipid syndrome, b) genetic
condition such as chronic infantile neurologic, cutaneous and
articular syndrome, c) other such as Kawasaki disease and
Behçet’s, disease, localized scleroderma, periarteritis nodosa are
described.
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Toczeń noworodkowy (TN) jest rzadkim zespołem
objawów klinicznych, spowodowanym biernym prze-
chodzeniem przez łożysko swoistych matczynych prze-
ciwciał anty-SSA/Ro i SSB/La. Autoprzeciwciała te nale-
żą do podklasy immunoglobulin IgG-1 i IgG-3 i mogą
być obecne u matek z toczniem rumieniowatym ukła-
dowym, zespołem Sjögrena, mieszaną chorobą tkanki
łącznej, niezróżnicowaną kolagenozą, rzadziej u kobiet
z leukocytoklastycznym zapaleniem naczyń krwionoś-
nych, a wyjątkowo u chorych na reumatoidalne zapale-
nie stawów. Sporadycznie u matki dziecka z toczniem
noworodkowym stwierdza się obecność przeciwciał 
anty-U1RNP, przy braku przeciwciał anty-SSA/SSB
[1–4]. Niemniej jednak TN może wystąpić u noworod-

ków urodzonych przez matki, u których nigdy nie ob-
serwowano objawów choroby autoimmunologicznej,
a choroba dziecka może być u nich pierwszym przeja-
wem kolagenozy. Najważniejszą rolę w patogenezie
tocznia noworodkowego odgrywają przeciwciała skie-
rowane przeciwko antygenowi SSA/Ro, obecne
u ok. 82% noworodków. Te autoprzeciwciała matczyne
reagują z serotoninowym receptorem 5-HT4 białka 52
serca noworodka, hamują serotoninową aktywację ka-
nału wapniowego typu L, co prowadzi do zmian zapal-
nych i włóknienia w obrębie węzła przedsionkowo-ko-
morowego serca, zaburzeń rytmu serca z nieefektywną
pracą mięśnia sercowego i w konsekwencji do rozwoju
zastoinowej niewydolności krążenia. Uszkodzenie serca
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noworodka związane jest nie tylko z obecnością prze-
ciwciał anty-SSA/SSB, ale również z przeciwciałami
skierowanymi przeciwko adrenolitycznym i muskaryno-
wym receptorom serca [5, 6].

Toczeń noworodkowy występuje u 2–5% dzieci ma-
tek z obecnością ww. przeciwciał, jeśli zespół ten wy-
stąpił u już urodzonego dziecka, ryzyko zachorowania
w przypadku następnej ciąży zwiększa się do 16–25%.
Toczeń noworodkowy częściej dotyczy płci żeńskiej.
Obecność antygenów HLA-B8 i DR3 stanowi predyspo-
zycję genetyczną tej choroby.

W krążeniu płodowym przeciwciała anty-SSA/SSB
pojawiają się, począwszy od 12. tyg. ciąży, ze swoim
maksimum w 22. tyg., a stany patologiczne związane
z obecnością tych przeciwciał to poronienia, obumarcie
płodu, obrzęk płodu, bloki serca i niewydolność krąże-
nia [7, 8].

Wyróżnia się trzy postacie kliniczne tocznia nowo-
rodkowego – sercową, skórną i hematologiczną. Mogą
one występować oddzielnie lub w dowolnych kombina-
cjach, przy czym postać skórna i hematologiczna mają
charakter przejściowy i są związane z utrzymywaniem
się w organizmie dziecka autoprzeciwciał. 

Najważniejszą ze względu na prognozę jest postać
sercowa, występująca u ok. 50% chorych noworodków,
a najgroźniejszym i najczęstszym jej objawem klinicz-
nym jest całkowity blok serca, stwierdzany u 70% cho-
rych, będący często przyczyną zgonu w pierwszych
dniach po urodzeniu. Innymi typami zaburzeń rytmu
serca dziecka są bloki przedsionkowo-komorowe niż-
szych stopni i bloki zatokowo-przedsionkowe [9, 10]. 

Wśród innych zaburzeń kardiologicznych u dzieci
z TN należy wymienić zapalenie mięśnia sercowego,
włóknikowe zapalenie osierdzia, sprężyste zwłóknienie
wsierdzia, kardiomiopatię rozstrzeniową i zastoinową
niewydolność krążenia. Niektórzy autorzy uważają, iż
przetrwały przewód tętniczy również może być związa-
ny patogenetycznie z obecnością swoistych przeciwciał
matczynych [11–13]. W leczeniu zaburzeń rytmu w okre-
sie płodowym, stwierdzanych na podstawie badań
echokardiograficznych i dopplerowskich, stosowane są
glikokortykosteroidy niemetabolizowane w łożysku, np.
deksametazon, i pochodne fluorowane, np. betameta-
zon [14, 15]. Całkowity blok serca jest nieodwracalny
i wymaga stosowania rozrusznika serca. Przyjmuje się,
iż do ukończenia 18. roku życia wszczepienia rozruszni-
ka wymaga 87% tych dzieci. 

Śmiertelność w przypadku całkowitego bloku serca
sięga 20–30%, rozwój kardiomiopatii rozstrzeniowej
obserwuje się w 5–11% przypadków, a niewydolności
krążenia u 1/5 chorych [16, 17].

Zmiany skórne u ponad 90% chorych noworodków
ujawniają się zwykle w pierwszych dniach życia i ustę-

pują ok. 6. mies. Najczęściej są to wysypki wieloposta-
ciowe o typie rumienia obrączkowatego i grudek rumie-
niowych. Rzadziej obserwowane są owrzodzenia, tele-
angiektazje, łysienie czy uogólniona hipopigmentacja
skóry. Istnieje duża predyspozycja do lokalizacji tych
zmian wokół oczodołów, owłosionej skóry głowy, koń-
czyn. Bardzo często zmiany skórne ujawniają się bądź
nasilają po ekspozycji na promienie ultrafioletowe, co
związane jest ze wzmożoną ekspresją na powierzchni
keratocytów przeciwciał anty-SSA/Ro. Zmiany skórne
rzadko wymagają leczenia, należy pamiętać o koniecz-
ności unikania promieni UV, w cięższych postaciach
stosowane są maści steroidowe [18–20]. 

Objawy hematologiczne najczęściej pojawiają się
między 1. a 2. tyg. życia i ustępują ok. 2. mies. Charak-
teryzują się obecnością anemii hemolitycznej, leuko-
penii i małopłytkowości. Najczęstsza jest trombocyto-
penia występująca u 10% dzieci. Zwykle zaburzenia
hematologiczne nie wymagają postępowania terapeu-
tycznego, w przypadkach o ciężkim przebiegu stoso-
wane są preparaty immunoglobulin (IVIG) oraz gliko-
kortykosteroidy (GKS) [21, 22].

Do innych objawów klinicznych TN należą zaburze-
nia czynności wątroby, które dotyczą ok. 15% chorych
dzieci. Najczęściej przebiegają one w postaci hepato-
megalii z cholestatycznym zapaleniem wątroby oraz
zwiększeniem aktywności aminotransferaz i gamma-
-glutamylotranspeptydazy i bardzo rzadko prowadzą
do niewydolności tego narządu. 

Znacznie rzadziej obserwuje się splenomegalię,
uogólnioną limfadenopatię oraz zmiany zapalne w ner-
kach, płucach czy ośrodkowym układzie nerwowym
[23–27].

Noworodkowy zespół antyfosfolipidowy

Noworodkowy zespół antyfosfolipidowy jest rzad-
kim schorzeniem charakteryzującym się zakrzepicą na-
czyniową. Związany jest z biernym przechodzeniem
przez łożysko matczynych przeciwciał antyfosfolipido-
wych. Przeciwciała te należą głównie do podklasy 
IgG-2 i są nimi przeciwciała antykardiolipinowe, 
antykoagulant toczniowy i przeciwciała skierowane
przeciwko β2-glikoproteinie 1 [28–31]. Czynnikami pre-
dysponującymi do pojawienia się tego zespołu są wcze-
śniactwo, posocznica, kateteryzacja dużych naczyń,
wrodzone zaburzenia w układzie krzepnięcia dotyczące
syntezy czynników krzepnięcia białka P i S, antytrombi-
ny III, V czynnika Leidena [32, 33].

Objawy kliniczne występujące w tym zespole przed-
stawiono w tabeli I. Związane są one przede wszystkim
z zakrzepicą naczyniową w obrębie ośrodkowego ukła-
du nerwowego (OUN) i jamy brzusznej. 
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W leczeniu noworodkowego zespołu antyfosfolipido-
wego stosuje się heparynę, IVIG i glikokortykosteroidy.

Przewlekły niemowlęcy zespół
neurologiczno-skórno-stawowy

Przewlekły niemowlęcy zespół neurologiczno-skór-
no-stawowy (chronic infantile neurological cutaneus
and articular syndrome – CINCA) jest chorobą uwarun-
kowaną genetycznie i charakteryzuje się triadą obja-
wów obejmującą zmiany skórne, przewlekłe zapalenie
opon mózgowo-rdzeniowych i artropatię.

Defekt genetyczny stwierdzany u połowy chorych
dotyczy mutacji genu CIAS1 zlokalizowanego w obrębie
chromosomu 1. 

W sporadycznych przypadkach występowania ro-
dzinnego mamy do czynienia z autosomalnym dominu-
jącym typem dziedziczenia. Wysoka ekspresja genu
CIAS1 widoczna jest przede wszystkim na monocytach,
granulocytach wielojądrowych i chondrocytach, a odpo-
wiada on za kontrolę układu immunologicznego. 

Gen ten koduje syntezę kriopiryny, a zaburzenia
w jego obrębie prowadzą do zwiększonej syntezy inter-
leukiny 1β, odpowiedzialnej w głównej mierze za obja-
wy kliniczne choroby. W patogenezie CINCA podnoszo-
ne są również nieprawidłowości w regulacji produkcji
czynnika martwicy guzów TNF-α i interleukiny 10
[34–37]. Przebieg zespołu CINCA jest przewlekły, z na-
wracającymi stanami gorączkowymi, limfadenopatią,
hepatosplenomegalią i charakterystycznymi zmianami
skórnymi, stawowymi i neurologicznymi. Uderzającą
cechą tej choroby jest początek w okresie noworodko-
wym. Zmiany skórne o typie pokrzywki obecne już
przy urodzeniu mają charakter stały, wędrujący. Artro-
patia pojawia się zwykle w pierwszym roku życia i naj-
częściej dotyczy stawów kolanowych, łokciowych, nad-
garstkowych. Objawy stawowe mogą ograniczać się
do łagodnego zapalenia stawów, przypominającego
zmiany w przebiegu młodzieńczego idiopatycznego za-
palenie stawów, lub też prowadzą do dużych deforma-
cji stawów z typowym obrazem radiologicznym [38–40]. 

Masywne zniekształcenia dotyczą najczęściej 
przynasad i nasad kości udowych, promieniowych oraz
piszczelowych i przebiegają z przedwczesnym zamknię-
ciem płytek wzrostowych. Bardzo charakterystyczny jest
olbrzymi przerost rzepek, z ich kostnieniem, i skrócenie
długości kończyn. Typowymi cechami morfologicznymi
tej choroby są niskorosłość, powiększenie guzowatości
czołowych z niedorozwojem innych struktur twarzy, po-
grubienie paliczków palców rąk i stóp, siodełkowaty nos.

W obrębie ośrodkowego układu nerwowego typo-
wymi objawami klinicznymi są aseptyczne zapalenie
opon mózgowo-rdzeniowych, bóle głowy, wodogłowie,
padaczka, wymioty, porażenia, zwiększone napięcie
mięśniowe, uszkodzenie funkcji poznawczych, np. czu-
ciowa głuchota, niedosłuch, zaburzenia widzenia, cha-
rakterystyczna chrypka, a w dalszym etapie możliwość
opóźnienia rozwoju umysłowego. Rzadko dochodzi
do zmian patologicznych w obrębie narządu wzroku
– zapalenia błony naczyniowej, retinopatii [41, 42]. Ob-
jawy choroby stwierdzone na podstawie wyników ba-
dań laboratoryjnych przedstawiono w tabeli II. 

W leczeniu CINCA nie dysponujemy terapią przyczy-
nową. W ubiegłych latach stosowano GKS, niesteroido-
we leki przeciwzapalne (NLPZ), leki immunosupresyjne,

OObbjjaawwyy  kklliinniicczznnee

• OUN – drgawki, pląsawica, zwiększenie ciśnienia 
śródczaszkowego, udar niedokrwienny, 
zespół Guillaina-Barrégo, mielopatia

• jama brzuszna – bóle brzucha, krwawienia, martwice, 
zespół Budda-Chiariego 

• zapalenie osierdzia

• małopłytkowość

• anemia hemolityczna

• zmiany skórne (livedo reticularis)

• retinopatia

• dysplazja oskrzelowo-płucna

TTaabbeellaa  II.. Noworodkowy zespół antyfosfolipidowy
– objawy kliniczne 
TTaabbllee  II..  Neoanatal antiphospholipid syndrome 
– clinical features

OObbjjaawwyy

• wzrost wartości OB, zwiększenie stężenia CRP

• niedokrwistość

• nadpłytkowość

• hipergammaglobulinemia poliklonalna

• zwiększenie stężenia IL-β1

• brak autoprzeciwciał

• płyn mózgowo-rdzeniowy – zwiększenie ciśnienia, 

pleocytozy, stężenia białka

TTaabbeellaa  IIII..  CINCA – laboratoryjne objawy
choroby
TTaabbllee  IIII..  CINCA – laboratory investigations
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takie jak metotreksat (MTX), azatiopryna, cyklosporyna,
jednakże bez zadowalającej poprawy. Wprowadzenie
do terapii tej choroby tzw. leków biologicznych zdecy-
dowanie poprawiło skuteczność i prognozę. 

Etanercept, antagonista TNF-α podawany najczę-
ściej z MTX, powodował wyraźną poprawę w zakresie
zmian kostno-stawowych, bez korzystnego wpływu
na stany gorączkowe, zmiany skórne i objawy neurolo-
giczne, natomiast skuteczność anakinry, swoistego blo-
kera IL-1, w nielicznych jeszcze doniesieniach oceniana
jest wręcz entuzjastycznie [43, 44]. Terapia ta powodu-
je wyraźną poprawę zarówno wszystkich objawów kli-
nicznych, jak i laboratoryjnych. 

Wśród następstw CINCA należy wymienić możli-
wość rozwoju kalectwa na skutek nieodwracalnych
zmian stawowych i/lub narządu wzroku, opóźnienie
rozwoju umysłowego, rozwój uogólnionej amyloidozy.
Dużym problemem związanym głównie z prowadzoną
terapią są nawracające infekcje. Do chwili wprowadze-
nia terapii biologicznej śmiertelność w tej chorobie wy-
nosiła ok. 20%.

Choroba Kawasaki

Choroba Kawasaki jest nekrotyzującym zapaleniem
naczyń małego, czasem również średniego i dużego kali-
bru, współistniejącym z zapaleniem śluzówkowo-skórno-
-węzłowym i zmianami w obrębie naczyń wieńcowych. 

W okresie noworodkowym zespół ten występuje
niezwykle rzadko, np. w Japonii na 106 tys. dzieci z tą
chorobą tylko 6 przypadków dotyczyło tego okresu ży-
cia, a zachorowania poniżej 3. mies. życia stanowiły je-
dynie 1,7% wszystkich zachorowań [45–47]. Rzadkie
występowanie tej choroby u najmłodszych dzieci jest
spowodowane ochronnym wpływem przeciwciał mat-
czynych i mniejszym ryzykiem rozwoju infekcji. Charak-
terystyczną cechą tego schorzenia w tym okresie życia
jest jego nietypowy przebieg, z dominującymi objawa-
mi kardiologicznymi, z mniej nasilonymi zmianami
skórnymi czy śluzówkowymi. Ocenia się, iż u dzieci po-
niżej 6. mies. życia rozwój tętniaków w obrębie naczyń
wieńcowych dotyczy 85% chorych, natomiast u dzieci
starszych zmiany patologiczne naczyń wieńcowych
stwierdza się w 64% przypadków [48–50]. Leczenie
choroby Kawasaki w tym okresie życia nie odbiega
od ogólnie przyjętych standardów terapeutycznych. 

Choroba Behçeta

Choroba Behçeta jest zapalną, nieziarniniakową
chorobą naczyń krwionośnych występującą najczęściej
u młodych mężczyzn z basenu Morza Śródziemnego.
Charakteryzuje się zmianami w obrębie błon śluzo-
wych i skóry, narządu wzroku, płuc, stawów, narządów

płciowych i układu neurologicznego. Objawy choroby
pojawiają się w 1. tyg. życia, a następnie ustępują ok.
2. mies., co sugeruje możliwość przechodzenia przez ło-
żysko specyficznych przeciwciał matczynych, z tym, że
do tej pory nie udało się zdefiniować żadnych zaburzeń
immunologicznych [51–54]. We wszystkich opisywa-
nych w literaturze przypadkach tej choroby w tym okre-
sie życia u matek stwierdzano owrzodzenia błony 
śluzowej i narządów płciowych [55, 56]. Powszechnie
obserwowane objawy kliniczne choroby Behçeta u no-
worodków przedstawiono w tabeli III.

W przypadku małych owrzodzeń leczenie polega
na stosowaniu maści steroidowych, natomiast w głę-
bokich i masywnych zmianach skórnych, a tym bardziej
narządowych, glikokortykosteroidy stosuje się ogólnie. 

Twardzina

Twardzina jest przewlekłą chorobą o podłożu auto-
immunologicznym, charakteryzującą się stwardnie-
niem skóry i tkanek w wyniku nadmiernego gromadze-
nia kolagenu. Zachorowania w okresie noworodkowym
stanowią ok. 0,5% wszystkich zachorowań wśród dzie-
ci i występują tylko w formie ograniczonej. Najczęściej
są to zmiany twardzinowe typu morphea bądź linearis,
zdecydowanie rzadziej o charakterze atrophodermia
Pasin-Pierini [57–59]. 

Guzkowe zapalenie tętnic

Guzkowe zapalenie tętnic jest układowym nekroty-
zującym zapaleniem naczyń średniego i małego kali-
bru, z oszczędzaniem kłębuszków nerkowych, arterioli,
kapilarów i żyłek, którego objawy kliniczne wynikają

OObbjjaawwyy  kklliinniicczznnee

• stany gorączkowe

• aftowe zapalenie błony śluzowej jamy ustnej

• owrzodzenia narządów płciowych

• krostkowo-martwicze zmiany skórne

• zaburzenia oddychania – świszczący oddech, 
rzadko niewydolność oddechowa

• krwiste biegunki

• zakrzepica naczyniowa

• zmiany w OUN – drgawki, padaczka, zapalenie nerwów
czaszkowych

TTaabbeellaa  IIIIII..  Choroba Behçeta – obraz kliniczny
TTaabbllee  IIIIII..  Behçet’s disease – clinical picture
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z niedokrwienia i zawałów tkanek oraz narządów obję-
tych procesem zapalnym. Guzkowe zapalenie tętnic
w okresie noworodkowym jest niezwykle rzadkie.
Dotychczas w piśmiennictwie opisano jedynie kilka
przypadków i zawsze była to postać skórna tej choroby
[60–62]. W obrazie klinicznym dominowały stany go-
rączkowe, zmiany skórne o charakterze sinicy siatecz-
kowatej, guzki podskórne, owrzodzenia paliczków rąk
i stóp, rzadziej objawy polineuropatii. Z uwagi na ciężki
toksyczny stan dzieci, w leczeniu stosowano glikokorty-
kosteroidy, a sama choroba miała przebieg przewlekły.
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