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Streszczenie

Przedstawiono 11-letnig obserwacje choroby u obecnie
24-letniego pacjenta z mtodzieficzym tuszczycowym zapaleniem
stawéw objawiajacym sie zapaleniem stawdéw kregostupa.
Omoéwiono obraz kliniczny, problemy diagnostyczne i przebieg
choroby.

Po raz pierwszy na zwiazek miedzy wystepowaniem
tuszczycy skory i zmian zapalnych stawow zwrécit uwage
Jean Luis Aliber [wg 1] w XIX w. Specyfike zapalenia sta-
WOW U pacjentow z tuszczycg skoéry czy tez onychopatia
tuszczycowa omoéwit Wright [2].

tuszczycowe zapalenie stawdw (£ZS) u dorostych
chorych w klasyfikacji Amerykanskiego Kolegium Reuma-
tologicznego nalezy do spondyloartropatii seronegatyw-
nych, nadal jednak pozostaty watpliwosci i trwajag prace
nad zaliczeniem tej choroby do witasciwe] grupy oraz
stworzeniem witasciwych kryteriéw klasyfikacyjnych i dia-
gnostycznych [3].

Jeszcze wiecej watpliwosci przysparza mtodzieficze
tuszczycowe zapalenie stawdw (MtZS), ktore jest klasyfi-
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kowane wsrdd choréb nalezacych do grupy mtodziencze-
go idiopatycznego zapalenia stawow [4].

tuszczyca praktycznie nie wystepuje u Eskimosow
na Grenlandii i rzadko wystepuje u mieszkancéw Dalekie-
go Wschodu, Ameryki Potudniowej, Afryki Zachodniej, In-
dian Ameryki P6tnocnej. Wsrdd Europejczykoéw i biatych
mieszkancow Ameryki Pétnocnej wystepuje w 1-3% po-
pulacji, bez réznicy ptci.

tuszczycowe zapalenie stawow dotyczy 5-7% ludzi
chorych na tuszczyce. Wsréd nich u 5% choroba rozpoczy-
na sie w wieku rozwojowym. Etiopatogeneza choroby nie
jest jasna. Podkresla sie role czynnikéw genetycznych (an-
tygeny HLA-B27 i B13) i czynnikéw $rodowiskowych (urazy,
infekcje paciorkowcowe i z udziatem retrowiruséw) [5, 6].
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Pierwotnym objawem choroby u dzieci s3 najcze-
Sciej asymetryczne zmiany zapalne nielicznych stawéw
obwodowych, rzadziej centralnych. Zmiany skérne i/lub
tuszczyca paznokci zwykle dotaczaja pézniej [7]. Czesto
jedynym objawem ze strony uktadu ruchu jest wielolet-
nia entezopatia z tendencja do zwapnien.
W diagnostyce MtZS obowigzuja tzw. kryteria
z Vancouver, ustalone w 1991 r. Pewne rozpoznanie to:
* zapalenie stawdw ze wspbtistnieniem tuszczycy lub
zapalenie stawéw ze wspétistnieniem co najmniej
3 z 4 wymienionych objawéw:

* rumien tuszczycopodobny,

e tuszczyca paznokci,

e dactylitis,

e wywiad rodzinny w kierunku tuszczycy.

Prawdopodobne rozpoznanie, to zapalenie stawow
ze wspbtistnieniem 2 z 4 wymienionych objawéw. Ob-
jawy nie musza wystepowac jednoczesnie [7, 8].

Opis mtodziehczego tuszczycowego zapalenia sta-
wow u chtopca, u ktérego choroba ujawnita sie w 10. ro-
ku zycia, przedstawiamy ze wzgledu na dramatyczny
przebieg choroby.

Opis przypadku

Pacjent choruje na tuszczyce od 4. roku zycia. Ojciec
chtopca tez choruje na tuszczyce, tuszczyca wystepuje
rowniez w rodzinie matki.

Chtopiec pozostawat pod opieka dermatologa.
Od 10. roku zycia zaczat sie skarzyé na okresowo wy-
stepujace béle i obrzeki stawéw skokowych, prawego
stawu tokciowego, stawéw mostkowo-obojczyko-
wych, kregostupa szyjnego oraz stawbéw krzyzowo-
-biodrowych.

Z tego powodu w 13. roku zycia chtopiec byt hospi-
talizowany w szpitalu rejonowym, skad zostat skiero-
wany do Kliniki Reumatologii Wieku Rozwojowego In-
stytutu Reumatologii w Warszawie. W chwili przyjecia
chtopca do kliniki jego stan byt dobry. W badaniu
przedmiotowym z odchylefi od normy stwierdzono po-
jedyncze wykwity tuszczycowe na skérze dtoni oraz bél
i obrzek stawu skokowego lewego. Wyniki laboratoryj-
nych badan krwi obwodowej nie wykazywaty odchylen
od normy zaréwno we wskaznikach procesu zapalnego,
jak i parametrach aktywnosci immunologicznej. Nie
stwierdzono we krwi obecnosci antygenéw zgodnosci
tkankowej B13 i B27. Obraz radiologiczny stawéw sko-
kowych, stawdw krzyzowo-biodrowych oraz kregostu-
pa ledzwiowego — bez odchylefi od normy. Na poziomie
S, — spina bifida. Nie stwierdzono odchyleA od normy
w badaniu okulistycznym. Badaniem ultrasonograficz-
nym nie wykazano nieprawidtowosci w obrebie narza-

déw jamy brzusznej i nerek. Obraz radiologiczny ptuc
i serca oraz elektrokardiogram — bez odchylef od nor-
my. Rozpoznano mtodzieficze tuszczycowe zapalenie
stawéw. Zalecono leczenie niesteroidowymi lekami
przeciwzapalnymi, witaminami, lekami dermatologicz-
nymi. Zalecono ponowne badanie w warunkach klinicz-
nych za 3 mies.

Chtopiec wrocit do kliniki po 4 mies. Skarzyt sie
na nasilone dolegliwosci bélowe stawéw skokowych,
mostkowo-obojczykowych,  krzyzowo-biodrowych.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono dyskretne
obrzeki stawdéw skokowych, bolesnos¢ uciskowa krego-
stupa ledzwiowego. Wskazniki laboratoryjne ostrego
procesu zapalnego, poza niewielkim przyspieszeniem
opadania krwinek czerwonych oraz podwyzszonym ste-
zeniem seromukoidu, byty prawidtowe.

W 5. dobie hospitalizacji wystapit ostry opasujacy
b6l w klatce piersiowej. Wykonano badanie radiologicz-
ne kregostupa, w ktérym stwierdzono kompresyjne zta-
manie ze znacznym sptaszczeniem i rozfragmentowa-
niem trzonu Th;, oraz pogtebieniem kifozy na tym pozio-
mie wraz z uogblniong osteoporoza kregostupa. Zmiany
widoczne w badaniu radiologicznym potwierdzono
w badaniu wykonanym za pomoca tomografii kompu-
terowej. Uwidoczniono w tym badaniu prawidtowy ka-
nat kregowy. Neurolog nie stwierdzit u chtopca obja-
woéw ubytkowych ani porazen. Obraz radiologiczny ser-
ca podczas ponownego badania byt prawidtowy, w ptu-
cach stwierdzono rozrost zrebu podscieliska w dolnych
czesciach ptuc.

Rozpoznano osteoporoze i ztamanie kompresyjne
kregostupa w przebiegu choroby podstawowej. Nie
mozna byto jednakze wykluczy¢, czy na proces choro-
bowy nie natozyta sie samoistna osteoporoza mto-
dziefcza, tym bardziej ze podwyzszone nieco poczatko-
wo wskazniki laboratoryjne ostrego procesu zapalnego
ulegty normalizacji po wyleczeniu stwierdzonej infekcji
Staphylococcus epidermidis w drogach moczowych
(chtopiec byt tuz po operacji spodziectwa, wykonanej
poza Instytutem Reumatologii).

W leczeniu zastosowano zaopatrzenie ortopedycz-
ne gorsetem typu doniczkowego, kalcytonine, witami-
ne D, wapno, metanabol, niesteroidowe leki przeciwza-
palne. Chtopiec zostat wypisany do domu. Do Kliniki byt
ponownie przyjety po 2 mies. Skarzyt sie na bél krego-
stupa i béle miesni. Stwierdzono wyraznga kifoze w ob-
rebie kregostupa piersiowego (w badaniu radiologicz-
nym bez cech poprawy, kifoza z kompresyjnym ztama-
niem na poziomie Th;).

Pomimo ujemnego odczynu tuberkulinowego (kil-
kakrotnie oznaczanego) oraz negatywnego badania po-
ptuczyn Zzotgdkowych i moczu na obecnos¢ pratkow
gruzlicy, ortopeda dzieciecy na podstawie obrazu
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zmian w kregostupie i w dolnych partiach ptuc wysu-
nat podejrzenie gruzlicy lub histiocytozy. Chtopiec zo-
stat przeniesiony do kliniki ortopedycznej dla dzieci,
poza Instytutem Reumatologii, gdzie nie potwierdzo-
no rozpoznania gruzlicy ani histiocytozy, jednakze
podwazono nasze rozpoznanie mtodzieficzego tusz-
czycowego zapalenia stawow. Odstawiono stosowane
leczenie. W klinice ortopedii dzieciecej pacjent przeby-
wat rok. W czasie tego roku u chtopca doszto do wie-
lopoziomowych ztaman trzonéw kregdéw z ich znaczna
deformacja. Wykonano biopsje kregu Ls — obraz histo-
patologiczny bioptatu oceniono jako osteomyelitis chroni-
ca fibrosa. Postawiono rozpoznanie idiopatycznej ostero-
porozy mtodzienczej. Chtopca leczono operacyjnie,
usztywniajac odcinek kregostupa Ths—Th, koscig liofilizo-
wana. Ze wzgledu na brak poprawy, unieruchomienie
w gorsecie i poruszanie sie jedynie za pomoca wozka
inwalidzkiego chtopca z rozpoznaniem mtodzienczej idio-
patycznej osteoporozy przeniesiono do kliniki rehabilita-
cji, gdzie przebywat 6-krotnie w okresie 3 lat. Ponadto
u chtopca w tym okresie rozpoznano przewlekte odmied-
niczkowe zapalenie nerek.

Po osiagnieciu petnoletnosci pacjent przez ok. 5 lat
czut sie dobrze, nie leczyt sie.

Od 23. roku zycia nastapito gwattowne pogarsza-
nie sie stanu zdrowia. Rozpoznawano infekcyjne (bez
hodowli patogenu) zapalenie wsierdzia z ostra niedo-
mykalnoscia aortalng. Pacjent byt leczony na oddzia-
tach kardiologicznych i kardiochirurgicznych, skad
skierowano go po 11 latach ponownie do Instytutu
Reumatologii z podejrzeniem zapalenia aorty i wsier-
dzia zastawkowego w przebiegu mtodzieficzego tusz-
czycowego zapalenia stawow. Dalszy przebieg choro-
by w tym okresie zostat opisany przez dr med. Anne
Zubrzycka-Sienkiewicz z Kliniki Reumatologii Instytu-
tu Reumatologii [9].

Oméwienie

Przebieg mtodzienczego tuszczycowego zapalenia
stawow rozpatruje sie czesto w kontekscie objawow
poczatkowych. U opisanego chtopca juz na poczatku
choroby obserwowano zapalenie stawoéw obwodowych
i osiowych (bél zapalny kregostupa, béle i obrzeki sta-
woéw obwodowych). Uwaza sie, ze u pacjenta, u ktére-
go nie stwierdza sie obecnosci antygenu HLA-B27 (jak
w przypadku opisanego chorego), zapalenie to powin-
no mie¢ przebieg tagodny [10]. Byto inaczej. Liczne
kompresyjne ztamania kregostupa w wyniku zapalenia
i osteoporozy doprowadzity do unieruchomienia pa-
cjenta. Konieczne byto leczenie operacyjne z plastyka
kregostupa.

Pacjent znalazt sie w grupie 2-5% chorych
na MtZS, u ktérych dochodzi do powiktan narzado-
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wych w postaci zapalenia wsierdzia aorty, zapalenia
ptuc i zapalenia nerek.

Powiktania narzadowe rozwijaty sie subklinicznie.
Taki przebieg choroby podkreslaja rowniez inni autorzy
w swoich doniesieniach [11].

Wydaje sie, ze najwiekszym problemem w przypad-
ku tego chorego byto odrzucenie przez lekarzy posta-
wionego w Klinice Reumatologii Wieku Rozwojowego
Instytutu Reumatologii rozpoznania. Przez 11 lat pa-
cjent nie byt leczony i konsultowany przez reumatolo-
ga. Mozna domniemywad, ze byt to okres remisji kli-
nicznie uchwytnych objawéw choroby. Choroba jednak
postepowata, zajmujac narzady wewnetrzne.

Rozpoznanie mtodziefczych spondyloartropatii jest
trudne i wymaga duzego doswiadczenia lekarza kon-
sultujacego czy leczacego. Najwazniejsze jest wczesne
wdrozenie wtasciwego leczenia oraz stata, wnikliwa ob-
serwacja chorego mimo braku dolegliwosci, poniewaz
choroba, ktéra nie jest leczona, moze doprowadzié
do dramatycznych powiktan.
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