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CZtONEK HONOROWY POLSKIEGO TOWARZYSTWA REUMATOLOGICZNEGO
HONORARY MEMBER OF THE POLISH SOCIETY FOR RHEUMATOLOGY

Profesor Anna Jedryka-Goral jest ab-
solwentka Wydziatu Lekarskiego Aka-
demii Medycznej w Warszawie (obecnie
Warszawski  Uniwersytet Medyczny).
Po uzyskaniu dyplomu lekarza byta stu-
chaczem studiéw doktoranckich w In-
stytucie Reumatologii i z t3 placowka
zwigzata cate swoje zycie zawodowe,
przechodzac kolejne etapy kariery za-
wodowej od asystenta w Klinice Choréb
Tkanki tgcznej do profesora, kierownika
Zaktadu Dydaktyki i petnomocnika dy-
rektora ds. dydaktyki. W 2015 r. zakoh-
czyta prace zawodowa w Instytucie Reu-
matologii. Odbyta wiele szkolen i stazy
zagranicznych, m.in. w Oslo, Londynie
i Berlinie.

Profesor Anna Jedryka-Goral jest autorka ponad
200 publikacji naukowych (blisko 1500 cytowan, in-
deks Hirscha — 13). Do gtéwnych tematéw Jej badan
naukowych nalezg uktadowe choroby tkanki tgczne;.
Jest pionierka polskich badan nad zespotem anty-
fosfolipidowym. W 1990 r. uczestniczyta w zatozeniu
brytyjskiej bazy danych projektu EURO-LUPUS i przez
9 lat byta koordynatorem polskich badan dla tego pro-
jektu. Program ten zaowocowat dziesiecioletnig ob-
serwacjg 1000 europejskich chorych na toczef rumie-
niowaty uktadowy, a publikacje, ktére wspottworzyta
m.in. prof. Anna Jedryka-Goral, staty sie fundamental-
nymi pracami dotyczagcymi omawianej choroby. Uka-
zujg sie one do dzisiaj, wystarczy wspomnie¢ prace
Jreat-to-target in systemic lupus erythematosus:
recommendation from an international task force”
(Ann Rheum Dis 2014; 73: 958-967).

Drugim waznym kierunkiem zainteresowah prof.
Anny Jedryki-Géral sg psychospoteczne nastepstwa
choréb przewlektych. Profesor kierowata polsko-nie-
mieckim projektem badawczym o stresie psychologicz-
nym u chorych na reumatoidalne zapalenie stawdw.

Obszerny i znaczacy jest dorobek prof. Anny Je-
dryki-Goéral w zakresie organizacji ochrony zdrowia
i dydaktyki. Przyktadowo mozna wspomnie¢ o pet-
nieniu funkcji eksperta projektéw naukowo-badaw-
czych w Unii Europejskiej, pilotazowym projekcie
Foresight w dziedzinie Zdrowie i Zycie, funkgji za-
stepcy przewodniczacego Rady Naukowej Instytutu
Reumatologii czy przewodniczacej Komisji ds. Etyki
w Badaniach Naukowych w Centralnym Instytucie
Ochrony Pracy i Komisji Bioetyki w Instytucie Reu-
matologii.
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ANNA JEDRYKA-GORAL

Professor Anna Jedryka-Goral grad-
uated from the Medical Academy
of Warsaw, Faculty of Medicine (at
present the Medical University of
Warsaw). After having obtained her
medical degree, she started doctoral
studies at the Institute of Rheuma-
tology, to which she dedicated her
whole working life —from an assistant
in the Clinic of Connective Tissue Dis-
eases to a professor —the Head of the
Teaching Department and Director’s
Representative for Teaching. Profes-
sor Jedryka-Goral retired in 2015. She
participated in many training courses
and internships abroad, among oth-
ers in Oslo, London and Berlin.

Professor Anna Jedryka-Géral is the author of over
200 scientific publications (almost 1,500 citations and
with a Hirsch Index of 13). Connective tissue diseases
are the main topic of her research. She pioneered Polish
research studies on antiphospholipid syndrome. In 1990
she participated in the establishment of a British data-
base developed within the EURO-LUPUS project and for
9 years she coordinated Polish studies carried out for the
purpose of this project. The outcomes of the programme
included 10 years’ observations of 1,000 European pa-
tients with systemic lupus erythematosus, and the pub-
lications co-authored, among others, by Professor Anna
Jedryka-Géral, have become fundamental work analys-
ing this disease. It will suffice to mention “Treat-to-tar-
get in systemic lupus erythematosus: recommendation
from an international task force” (Ann Rheum Dis 2014;
73:958-967), which is still being published.

Psychosocial effects of chronic diseases are the
second important topic of interest for Professor Anna
Jedryka-Géral. She was the leader of a Polish-German
research project on psychosocial stress in patients
with rheumatoid arthritis.

Professor Jedryka-Goral carried out multiple sig-
nificant studies on the organization of health protec-
tion and didacticism. She took part, as an expert, in
research projects of the European Union as well as
the Pilot Foresight Project in the “Health and Life” re-
search area. She was also a deputy chairwoman of
the Scientific Council of the Institute of Rheumatolo-
gy, chairwoman of the Research Ethics Committees at
the Central Institute for Labour Protection — National
Research Institute and Bioethics Committee at the In-
stitute of Rheumatology, as well as many others.
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W latach 2010-2015 prof. Anna Jedryka-Goéral byta
redaktor naczelng ,,Reumatologii”. W tym czasie cza-
sopismo ulegto istotnej reorganizacji i uzyskato naj-
wyzszg punktacje w prestizowych bazach czasopism
medycznych. Powotana zostata Miedzynarodowa Ra-
da Programowa, ,,Reumatologia” uzyskata note 8,46
Index Copernicus oraz 14 punktéw w ocenie Mini-
sterstwa Nauki i Szkolnictwa Wyzszego. W kwietniu
2016 r. zostata wprowadzona do prestizowej miedzy-
narodowej bazy medycznych czasopism naukowych
—PubMed Central.

Profesor Anna Jedryka-Géral jest wybitng osobi-
stosécig reumatologii. Zostata odznaczona Medalem
Polskiego Towarzystwa Reumatologicznego, Ztotym
Krzyzem Zastugi, jest takze cztonkiem honorowym
Stowackiego Towarzystwa Reumatologicznego.

Jej osobowos¢ nawigzuje do najlepszych tradycji
zawodu lekarskiego, wyksztatcenie zawodowe uzu-
petnia znajomos¢ czterech jezykéw obcych, zaintere-
sowania literaturg piekng i muzyka klasyczna.

Eugeniusz J. Kucharz

The role of Editor-in-Chief of “Rheumatology” in the
years 2010-2015 was a great achievement of Profes-
sor Anna Jedryka-Goéral. The journal has been signif-
icantly reorganized and received the highest score in
prestigious databases of medical journals. An interna-
tional Editorial Board has been established, and the
journal obtained an Index Copernicus score of 8.46 as
well as 14 points in the evaluation of scientific jour-
nals by the Polish Ministry of Science and Higher Edu-
cation. In April 2016 “Rheumatology” was included in
a prestigious international database of medical scien-
tific journals — PubMed. Professor Anna Jedryka-Géral
has been considered an outstanding personality in
the world of rheumatology. She was honoured with
the medal of the Polish Society for Rheumatology, the
Gold Cross of Merit, and is also an honorary member
of the Slovak Society of Rheumatology.

Her personality reflects the best traditions of the
medical profession, and her knowledge of four for-
eign languages adds to her educational background,
as does her interest in literature and classical music.

Eugeniusz J. Kucharz
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Czynniki ryzyka wystgpienia osteoporozy w grupie stuchaczy
Akademii Zdrowego Starzenia

Osteoporosis risk factors in participants of the Healthy Aging Academy

Olga Brzezinska-Pawtowska?, Anita tuczak?, Diana Stalmach?, Adam Lentas?, Marek L. Kowalski?, Joanna Makowska?

IKlinika Immunologii, Reumatologii i Alergii, Uniwersytet Medyczny w todzi

2Klinika Reumatologii, Uniwersytet Medyczny w todzi

Department of Immunology, Rheumatology and Allergy, Medical University of Lodz

2Department of Rheumatology, Medical University of Lodz

Wstep: Osteoporoza jest jedna z gtdwnych przyczyn cho-
robowosci i umieralnosci w populacji 0séb starszych. Nie-
stety nie ma doktadnych danych epidemiologicznych doty-
czacych wystepowania osteoporozy i rozpowszechnienia jej
czynnikéw ryzyka w Polsce.

Cel pracy: Ocena czgstosci wystepowania osteoporozy w pol-

skiej populacji 0séb starszych.

Materiat i metody: Badanie oparto na kwestionariuszach
rozprowadzonych wsréd 315 stuchaczy (Sredni wiek: 68,9
+6,3 roku) Akademii Zdrowego Starzenia Uniwersytetu Me-
dycznego w todzi. Osoby te zostaty poproszone o udziele-
nie odpowiedzi na 20 pytan, ktére zawieraty informacje na
temat przebytych ztaman, czynnikéw ryzyka wystapienia
osteoporozy, przesiewowych badan densytometrycznych
oraz leczenia i profilaktyki.

Wyniki: Ztamania zadeklarowaty 154 osoby, sposréd kto-
rych 116 (36,8%) jako przyczyne podato upadek z wtasnej
wysokosci. Trzydziestu pieciu (23%) badanych przebyto
ztamania wielu kosci, a 118 (77%) ztamania pojedyncze.
Sposréd 0séb po ztamaniu niskoenergetycznym w badaniu
densytometrycznym stwierdzono cechy osteoporozy u 44%
i osteopenii u 27,2%. Najwazniejszymi czynnikami ryzyka
ztamania byty systematyczne spozywanie alkoholu (p =
0,035) oraz czeste upadki (p = 0,0079). Jedynie 12% pacjen-
tow, ktoérzy przebyli ztamanie niskoenergetyczne, oraz 7,6%
chorych na osteoporoze i osteopenie przyjmuje ibandronian
lub alendronian. Suplementacje wapniem stosuje nato-
miast 31% pacjentéw po ztamaniach, a witaming D, 48,7%.
Whioski: Wystepowanie ztaman osteoporotycznych w po-
pulacji wzglednie dobrze wyksztatconych uczestnikéw uni-
wersytetéw trzeciego wieku jest czeste. Wielu pacjentéw
chorujacych na osteoporoze nie jest jednak prawidtowo le-
czonych. Konieczna jest edukacja lekarzy pierwszego kon-
taktu, a takze oséb starszych na temat obcigzen i skutkéw
nieleczonej osteoporozy.

Introduction: Osteoporosis is a major cause of morbidity
and mortality in the elderly population. Unfortunately, the
prevalence and associated risk factors in the Polish elderly
population have not been well documented.

Objective: To assess prevalence of osteoporosis in the Pol-
ish elderly population.

Material and methods: The study was based on question-
naires distributed among 315 students (mean age: 68.9
+6.3) attending the Healthy Aging Academy at the Medical
University of Lodz. Students were asked to answer 20 ques-
tions including information about experienced fractures,
osteoporosis risk factors, screening densitometry, treat-
ment and prophylaxis.

Results: Fractures caused by a fall from their own height
were reported by 116 (36.8%) responders, with a total of
154 fractures. Thirty-five (23%) of the respondents had
multiple fractures and single fractures were reported by
118 (77%) respondents. Densitometry performed after the
fracture revealed that 44% of patients had the diagnosis of
osteopenia and 27.2% were diagnosed with osteoporosis.
The strongest risk factors for osteoporotic fractures were
frequent drinking of alcohol (p = 0.035) and numerous falls
per year (p = 0.0079). Only 12% of patients with fractures
and 7.6% of all patients with osteoporosis and osteopenia
were treated with ibandronian/aledronian. Calcium supple-
mentation was received by 31% of patients with fractures
and vitamin D, supplementation by 48.7%.

Conclusions: The prevalence of osteoporotic fractures in
a relatively well-educated population of participants of
a third age university seems to be high. Patients with os-
teoporosis do not receive appropriate pharmacological pro-
phylactic treatment, pointing to the need for education of
primary care physicians and the elderly population about
the burden and consequences of osteoporosis.
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Zastosowanie Fastum Gel w leczeniu bélu w przebiegu
choréb uktadu ruchu

Fastum Gel application in therapy of locomotor organ pain

Agnieszka Dakowicz!, Anna Kuryliszyn-Moskal!, Izabela Jabtonowska?, Andrzej Niewifiski?

IKlinika Rehabilitacji, Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku

2Uniwersytecki Szpital Kliniczny w Biatymstoku

Department of Rehabilitation, Medical University of Bialystok

2University Hospital in Bialystok

Wstep: Zapalenie nadktykcia bocznego kosci ramiennej,
tzw. tokie¢ tenisisty, nalezy do czestych przyczyn dolegliwo-
Sci bolowych stawu tokciowego, ktére prowadza do uposle-
dzenia funkcji koriczyny i obnizenia jakosci zycia. Obok far-
makoterapii w postepowaniu terapeutycznym istotna role
odgrywa fizjoterapia.

Cel pracy: Poréwnanie skutecznosci jonoforezy z zelem
Fastum i galwanizacji w leczeniu zachowawczym ,tokcia
tenisisty”. Préba okreslenia polaryzacji pradu do wprowa-
dzenia leku.

Materiat i metody: Badania przeprowadzono za zgoda Ko-
misji Bioetycznej u 60 pacjentow Kliniki Rehabilitacji Uni-
wersyteckiego Szpitala Klinicznego w Biatymstoku. Srednia
wieku wynosita 49,9 roku. Pacjenci zostali losowo przydzie-
leni do 3 grup. W grupie | pacjentéw poddano zabiegowi
galwanizacji anodowej, w grupie Il i lll wykonano zabieg
jonoforezy z uzyciem niesteroidowego leku przeciwzapal-
nego Fastum, stosujac rézne bieguny pradu statego. Zaréw-
no przed zabiegami, jak i po skorficzonej serii 10 zabiegéw
pacjentéw poddano badaniom przy uzyciu nastepujacych
narzedzi: skala nasilenia bélu VAS, kwestionariusz Laitine-
na, skala Mayo Elbow Performance Score (MEPS). Oceniono
rowniez stopief niepetnosprawnosci konczyny gérnej oraz
ograniczenie w czynnosciach dnia codziennego kwestiona-
riuszem Disabilities of the Arm, Shoulder and Hand (DASH).
Wyniki: Po leczeniu dolegliwosci bélowe oceniane w skali
VAS oraz na podstawie kwestionariusza Laitinena ulegty
zmniejszeniu. Uzyskano poprawe wynikéw testéw czyn-
nosciowych oraz istotng poprawe funkcjonalnosci i wydaj-
nosci konczyny gérnej ocenionej na podstawie wskaznika
DASH i skali MEPS.

Whioski: Zmniejszenie dolegliwosci bélowych oraz po-
prawe funkcji stawu tokciowego uzyskano we wszystkich
grupach, przy czym znamiennie lepsze wyniki stwierdzo-
no u chorych, u ktérych zastosowano jonoforeze z zelem
Fastum. Najwiekszy efekt kliniczny odnotowano w grupie
chorych, w ktérej lek wprowadzano spod katody.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: Lateral epicondylitis, also called tennis el-
bow, is a frequent cause of elbow joint pain leading to limb
dysfunction and quality of life deterioration. In addition to
pharmacotherapy, physiotherapy plays an important role in
the treatment.

Obijective: To compare the effectiveness of ionophoresis
with Fastum Gel and galvanization non-pharmacological
treatment of tennis elbow. An attempt to determine the
electrical polarity for drug implementation was also made.
Material and methods: The study was conducted with the
consent of the Bioethical Committee on 60 patients from
the Department of Rehabilitation, Medical University of Bi-
alystok. The patients’ average age was 49.9. Patients were
randomly divided into 3 groups. Group | underwent anodal
galvanization, while groups Il and Il underwent ionopho-
resis with the nonsteroidal anti-inflammatory drug Fastum
and different DC polarization. Both before and after the se-
ries of 10 procedures, patients were examined as follows:
pain severity according to VAS, the Laitinen functional tests
and the Mayo Elbow Performance Score (MEPS). The de-
gree of upper limb disability was also evaluated along with
limitations in everyday life activities using Disabilities of
the Arm, Shoulder and Hand (DASH).

Results: After the treatment, a decrease of pain, accord-
ing to the VAS and the Laitinen survey, was obtained. The
improvement in results of functional tests as well as signif-
icant improvement of function and efficiency of the upper
limb according to DASH and MEPS were also observed.
Conclusions: Decrease of pain and improvement of elbow
joint efficiency were observed in each group while signifi-
cantly higher results were observed in a group of patients
after ionophoresis with Fastum. The most significant clini-
cal effect was observed in cases where the drug was imple-
mented under the cathode.
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Diagnostyka obrazowa stawéw krzyzowo-biodrowych w rozpoznaniu
spondyloartropatii osiowych

Application of imaging techniques of the sacroiliac joints in diagnosis
of axial spondyloarthropathies

Marta Dura?, Rafat Wojciechowski?, Elzbieta Sokélska?, Pawet Zuchowski3, Marzena Waszczak?, Stawomir Jeka?
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Wstep: Do spondyloartropatii zapalnych naleza: tuszczy-
cowe zapalenie stawow, zesztywniajace zapalenie stawow
kregostupa, nieswoiste choroby zapalne jelit oraz reaktyw-
ne zapalenia stawow. Wczesnymi postaciami zgodnie z kry-
teriami ASAS sa spondyloartropatie osiowe i obwodowe.
Procesem zapalnym najczesciej objete s3g stawy kregostu-
pa i stawy krzyzowo-biodrowe. Zgodnie z kryteriami ASAS
jednym z kryteriéw rozpoznania spondyloartropatii osiowej
jest widoczne zapalenie stawéw krzyzowo-biodrowych (sa-
croiliitis) w badaniu rezonansu magnetycznego (MRI) lub
na zdjeciu rentgenowskim (RTG).

Cel pracy: Ocena przydatnosci badan MRI oraz RTG w diag-
nostyce sacroiliitis.

Materiat i metody: W badaniu wzieto udziat 37 oséb (20
kobiet, 17 mezczyzn; Srednia wieku: 33,4 roku; min. 24 lata,
maks. 43 lata; odchylenie standardowe: 5,8 roku) diagno-
zowanych w Klinice Reumatologii w kierunku choréb zapal-
nych. Kazdy z pacjentéw miat wykonane MRI (1.5 T, sekwen-
cje: SE, TSE w obrazach T1, T2, PD FAT SAT) i RTG stawow
krzyzowo-biodrowych.

Wyniki: W badaniach MRI i RTG rozpoznano sacroiliitis od-
powiednio u 20 (54%) i 6 (16%) pacjentdéw. U wszystkich
0s6b, u ktérych rozpoznano sacroiliitis na podstawie bada-
nia RTG, byty widoczne réwniez zmiany zapalne w badaniu
MRI.

Whioski: Badanie MRI umozliwia o wiele wczesniejsze roz-
poznanie sacroiliitis w poréwnaniu z badaniem RTG, a co
za tym idzie — réwniez wczeéniejsze rozpoznanie spondy-
loartropatii osiowej. Wczesne zmiany zapalne w stawach
krzyzowo-biodrowych sag niewidoczne w badaniu RTG, co
wigze sie z opdZnieniem postawienia prawidtowej diagno-
zy i leczenia.

Introduction: Spondyloarthritides (SpA) are a group of in-
flammatory joint diseases characterized by inflammation
of the following structures: joints of the vertebral column,
tissues around the vertebral column, peripheral joints, in-
cluding sacrailiac joints, and entheses. Depending on the
predominant clinical manifestations, axial and peripheral
spondyloarthritides are distinguished. The Assessment of
SpondyloArthritis International Society (ASAS) criteria ad-
ditionally distinguished non-radiographic axial SpA (sac-
roiliitis only on magnetic resonance imaging [MRI]) and
radiographic axial SpA (sacroiliitis visible on radiographs).
Sacroiliitis identified by MRI or radiography is a significant
diagnostic criterion of axial spondyloarthritides according
to the ASAS.

Objective: To evaluate the usefulness of MRI and radiogra-
phy in the diagnostic evaluation of sacroiliitis.

Material and methods: A total of 37 patients (20 females
and 17 males; mean age: 33.4 years; range: 24 to 43 years;
standard deviation: 5.8 years) undergoing diagnostic eval-
uation for inflammatory diseases at the Department of
Rheumatology participated in the study. Each patient un-
derwent of sacroiliac joints MRI (1.5 T; sequences: SE, T1
and T2 TSE, PD FAT SAT) and radiography.

Results: The diagnosis of sacroiliitis based on MRI and radio-
graphy was established in 20 (54%) and 6 (16%) of the pa-
tients, respectively. All the patients in whom sacroiliitis was
identified by radiography also had inflammatory changes
identified by MRI.

Conclusions: Magnetic resonance imaging allows for much
earlier detection of sacroiliitis as compared to radiography,
which shortens the time to diagnosis of axial spondyloar-
thritis. Early inflammatory changes in sacroiliac joints are
not visible in radiographic images, and evaluation based
solely on traditional radiography delays diagnosis and
treatment.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Zapalenie naczyn u dzieci — trudnosci diagnostyczne i terapeutyczne

Vasculitis in children: diagnostic and therapeutic difficulties
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Wstep: Objawy zapalen naczyn u dzieci sa bardzo rézno-
rodne i niespecyficzne. Zapalenia naczyn u dzieci, szczegol-
nie przed okresem dojrzewania, wystepuja sporadycznie.
Wyjatek stanowig choroba Kawasaki i plamica Schonleina-
-Henocha (zapalenie naczyn z IgA).

Cel pracy: Przedstawienie trudnosci diagnostycznych i te-
rapeutycznych na przyktadzie 6 pacjentow z pierwotnym
uktadowym zapaleniem naczyn.

Materiat i metody: Przeanalizowano 4 przypadki choroby
Takayasu (3 chtopcy i dziewczynka w wieku 14-16 lat) oraz
2 przypadki ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn (GPA)
(9-letnia dziewczynka i 6,5-letni chtopiec). U chtopca z GPA
rozpoznanie ustalono podczas sekcji. Wszyscy pacjenci
wymagali agresywnej terapii wstepnej (steroidoterapia po-
taczona z metotreksatem i/lub cyklofosfamidem). U 2 cho-
rych z chorobg Takayasu stosowano adalimumab z dobrym
efektem.

Whnioski: Analiza przypadkéw oraz pismiennictwa poka-
zuje, ze rozpoznanie pierwotnego uktadowego zapalenia
naczyn jest trudne. Poczatkowe objawy sg niespecyficzne,
przebieg choroby kazdorazowo jest wyjatkowy, wymaga
podejmowania indywidualnych decyzji diagnostycznych
i terapeutycznych. W celu uzyskania remisji wskazane jest
zastosowanie agresywnego leczenia. Nowoczesne metody
obrazowania: angiografia tomografii komputerowej (angio-
-TK), angiografia rezonansu magnetycznego (angio-MRI)
oraz pozytonowa tomografia emisyjna (PET/CT), sg przy-
datne na etapie diagnozy oraz monitorowania aktywnosci
choroby.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: Clinical manifestation of pediatric vasculiti-
des is various and nonspecific, resulting in delayed diag-
nosis and treatment. Occurrence of vasculitis in children is
rare, especially before puberty, except for Kawasaki disease
and Henoch-Schénlein purpura (IgA vasculitis), which occur
in this period of life.

Objective: To present diagnostic and therapeutic problems
of 6 children with primary systemic vasculitides.

Material and methods: Four patients (three boys and one
girl aged 14-16 years) were diagnosed with Takayasu arte-
ritis and two patients (9-year-old girl and 6.5-year-old boy)
were diagnosed with granulomatosis polyangitis (GPA). In
the boy with GPA diagnosis was established at autopsy. For
remission induction all patients need aggressive treatment
with a combination of high-dose corticosteroids and meth-
otrexate or cyclophosphamide. Adalimumab was effica-
cious in two cases of children with Takayasu arteritis.
Conclusions: These cases and the review of the literature
highlight that the diagnosis of pediatric vasculitides is diffi-
cult. Initial symptoms are nonspecific. The course of the dis-
ease in each case is unique and needs individual diagnostic
and therapeutic decisions. In children with vasculitides, ag-
gressive therapy is needed for remission induction. Modern
imaging techniques, especially computed tomography an-
giography (CTA), magnetic resonance angiography (MRA),
and positron emission tomography-computed tomography
scan (PET/CT), are useful in establishing a diagnosis and for
the assessment of disease activity.
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Dylematy oséb cierpiacych na zapalne choroby reumatyczne

Dilemmas of persons with inflammatory rheumatic diseases

Jolanta Grygielska
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Zapalna choroba reumatyczna zmienia zycie chorego, a tak-
ze jego najblizszych, i stawia go przed nowymi wyzwaniami.
S3 one rézne w zaleznosci od wieku chorego oraz sytuacji
rodzinnej i zawodowej. Wydaje sie, ze cztery podstawowe
wybory chorych to: 1) zy¢ samotnie czy w rodzinie, 2) decy-
dowac sie na rodzicielstwo czy nie, 3) kontynuowac aktyw-
nos¢ zawodowa czy przejsc na rente, 4) pogodzi¢ obowigzki
rodzinne w stosunku do najblizszych z dbatoscig o samego
siebie.

Gtéwne obawy wigza sie z nieprzewidywalnoscia choroby,
poczuciem bycia gorszym, genetycznymi sktonnosciami do
choroby zapalnej, poradzeniem sobie z obowigzkami ro-
dzinnymi i zawodowymi, posgdzeniem o egoizm. Pozostaje
pytanie, jak i kiedy informowac o swojej chorobie partnera,
rodzine i zaktad pracy, a p6zniej—jak rozmawiac o chorobie.
Nie ma tu jednego dobrego rozwigzania.

W przypadku choroby wazne jest, aby ja zaakceptowac
mozliwie szybko i odnalez¢ sie¢ w nowej sytuacji. W rela-
cjach partnerskich tatwiej jest cierpie¢ z powodu choroby
niz towarzyszy¢ osobie cierpigcej.

Decyzja o posiadaniu dziecka w chorobie wigze sie z odpo-
wiedzialnym rodzicielstwem. Nalezy stosowac antykoncep-
cje podczas leczenia, ktére moze zaszkodzi¢ dziecku. Jesli
choruje matka, konieczna jest wspétpraca reumatologa
i ginekologa w okresie przed poczeciem, w trakcie ciazy i po
porodzie.

Rezygnacja z aktywnosci zawodowej powoduje zubozenie

osoby chorej i jej rodziny. Praca dla chorych przewlekle jest
forma rehabilitacji i Zrodtem wyzszego dochodu niz renta
inwalidzka.

W sytuacji rodzinnej osoba chora z jednej strony wymaga
pomocy i wsparcia, z drugiej natomiast tego samego wy-
magaja od niej najblizsi.

Inflammatory rheumatic disease changes the life of the
patient and her/his relatives and poses challenges for the
rheumatic person. They vary depending on the age, family
and professional situation of this person. It appears that
there are four basic choices for patients: 1) to live alone or
in a family, 2) to be a parent or not, 3) to continue profes-
sional activity or go on disability pension, 4) to combine
family duties and responsibilities with care for themselves.
The main fears are connected with the unpredictability of
the disease, with the sense of worsening illness, genetic
predispositions to inflammatory disease, with coping with
family and professional duties, and being accused of self-
ishness.

There is a question how and when to inform his/her partner,
family and employer about her/his disease and later how
talk about the disease. There is no single good solution.

In the case of disease it is important to accept it as soon
as possible and to find her/himself in a new situation. In
a partnership it is easier to suffer from disease than to live
together with a suffering person.

The decision about having a child requires responsible par-
enthood. It is necessary to use contraception during treat-
ment dangerous for a child and, when the future mother is
living with rheumatic disease, co-operation of a rheumatol-
ogist and gynaecologist before conception, during pregnan-
cy and after delivery.

Resignation from professional activity leads to impoverish-
ment of the rheumatic person and her family. Work is a form
of rehabilitation for people living with chronic diseases and
a source of higher income than disability pension.

In the family situation on the one hand a sick person re-
quires help and support from her relatives, while on the
other hand her relatives require the same from her.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Charakterystyka pacjentéw ze spondyloartropatia zapalng rozpoznana
na podstawie kryteriow ASAS z 2010 roku

Characteristics of patients with inflammatory spondyloarthropathy diagnosed
according to the 2010 ASAS criteria
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Wstep: Spondyloartropatie zapalne (SpA) to heterogenna
grupa choréb o wspdlnych cechach klinicznych. Opracowa-
ne w 2010 r. kryteria klasyfikacyjne ASAS stuzg rozpoznaniu
choroby na wczesnym etapie — jej postaci osiowej lub ob-
wodowej.

Cel pracy: Poréwnanie charakterystyki pacjentéw spetnia-
jacych kryteria spondyloartropatii osiowej lub obwodowe;.
Materiat i metody: W badaniu wzieto udziat 48 pacjentow
Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie w wieku do 45 lat
z rozpoznaniem SpA na podstawie kryteriow ASAS z 2010 r.
U pacjentéw przeprowadzono: wywiad, badanie przedmio-
towe, badanie na podstawie kwestionariuszy aktywnosci
choroby, badania laboratoryjne, badanie rentgenograficzne
stawow krzyzowo-biodrowych i densytometrie.

Wyniki: W postaci osiowej (n = 30) w poréwnaniu z obwo-
dowa (n = 18) stwierdzono istotnie czestszg obecnos¢ anty-
genu HLA-B27 (93% vs 50%), nizsze wskazniki BASDAI (Bath
Ankylosing Spondylitis Disease Activity Index) (2,7 vs 4,14)
i nizsze wskazniki T w densytometrii (0,8 vs 0,5). Grupy nie
roznity sie pod wzgledem wieku, czasu trwania objawdw,
stezenia biatka C-reaktywnego (CRP) i wskaznika ASDAS
(Ankylosing Spondylitis Disease Activity Score).

Whioski: Pomimo podobnego czasu trwania choroby, po-
rownywalnych wartosci wskaznika ASDAS i stezenia CRP
oraz mniejszej aktywnosci choroby wg BASDAI pacjenci
z SpA osiowa maja istotnie mniejsza gestos¢ kosci.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: Spondyloarthritis (SpA) is a heterogeneous
group of diseases with common clinical manifestations.
ASAS 2010 classification criteria are useful for diagnosing
the disease at an early stage in axial and peripheral vari-
ants.

Objective: To compare patients suffering from axial or pe-
ripheral SpA.

Material and methods: Forty-eight patients of the Uni-
versity Hospital in Krakow, < 45 years old, with SpA on
the basis of criteria ASAS 2010 were enrolled in the study.
History taking, physical examination, disease activity ques-
tionnaires, laboratory tests, X-rays of sacroiliac joints and
densitometry were performed.

Results: Thirty cases were classified as axial SpA, 18 as
peripheral SpA. Compared to peripheral disease, patients
with axial SpA more frequently had HLA-B27 positivity (93%
vs. 50%), a lower BASDAI index (2.7 vs. 4.14) and a lower
T-score in densitometry (0.8 vs. 0.5). Age, disease duration,
C-reactive protein (CRP) and ASDAS (Ankylosing Spondylitis
Disease Activity Score) were similar in both groups.
Conclusions: In spite of similar disease duration, compa-
rable CRP and ASDAS values, and lower BASDAI scores, pa-
tients with axial SpA had a statistically lower bone density.
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Pacjentka 40-letnia z gteboka odmiang tocznia rumieniowatego skérnego
(panniculitis SLE), zespotem aktywacji makrofagéw
i jatrogenng osteoporoza

A 40-year-old patient with deep form of cutaneous lupus erythematosus
(panniculitis SLE), macrophage activation syndrome and iatrogenic osteoporosis

Ewa Hatadyj, Katarzyna Romanowska-Préchnicka, Marzena Olesifiska

Klinika i Poliklinika Uktadowych Choréb Tkanki tacznej, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii i Rehabilitacji
im. prof. dr hab. med. Eleonory Reicher w Warszawie
Department of Connective Tissue Diseases, Professor Eleonora Reicher National Institute of Geriatrics, Rheumatology
and Rehabilitation in Warsaw

Wstep: Panniculitis SLE jest rzadka manifestacjg skorna
tocznia rumieniowatego uktadowego.

Cel pracy: Przedstawienie obrazu klinicznego tocznia ru-
mieniowatego skérnego — postaci gtebokiej, a takze trud-
nosci diagnostycznych i terapeutycznych.

Opis przypadku: Pacjentka w wieku 40 lat ze zmianami
skornymi na twarzy, szyi, klatce piersiowej i ramionach
oraz nasilonymi bélami kregostupa w odcinku piersiowym
i ledzwiowo-krzyzowym, promieniujgcymi okresowo do
przedniej czesci klatki piersiowej zostata przyjeta do Kliniki
Uktadowych Choréb Tkanki tacznej Narodowego Instytutu
Geriatrii, Reumatologii i Rehabilitacji w Warszawie.

Opis przypadku obejmuje postepowanie diagnostyczne
i terapeutyczne u chorej, u ktérej rozpoznano gteboka od-
miane skornego tocznia rumieniowatego (panniculitis SLE).
Przebieg choroby byt powiktany zespotem aktywacji makro-
fagdw oraz osteoporozg z licznymi ztamaniami.

Whioski: Interdyscyplinarne podejscie do chorego umoz-
liwia szybkie wprowadzenie prawidtowego leczenia oraz
unikniecie dziatan niepozadanych.

Introduction: Panniculitis SLE is a rare manifestation of cu-
taneous lupus erythematosus.

Obijective: To present the clinical picture together with di-
agnostic and therapeutic problems of cutaneous lupus er-
ythematosus.

Case report: A forty-year-old patient with skin lesions on
the face, neck, chest and arms, and severe back pain in the
thoracic and lumbosacral spine, radiating periodically to
the front of the chest, was admitted to the Department of
Connective Tissue Diseases, National Institute of Geriatrics,
Rheumatology and Rehabilitation in Warsaw.

The case report includes the diagnosis and therapy. The pa-
tient was given the diagnosis of deep variant of cutaneous
lupus erythematosus (panniculitis SLE). The disease was
complicated by macrophage activation syndrome and oste-
oporosis with multiple fractures.

Conclusions: The interdisciplinary approach to the patient
allows for rapid deployment of correct treatment and avoid-
ance of side effects.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Pacjent 56-letni z biatkomoczem, wysypka skérng i guzem nadnercza

A 56-year-old patient with proteinuria, cutaneous eruption and tumor of the adrenal gland
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Department of Connective Tissue Diseases, Professor Eleonora Reicher National Institute of Geriatrics, Rheumatology
and Rehabilitation in Warsaw

Wstep: Obraz kliniczny choroby w zestawieniu z wynikami
badan dodatkowych czesto sprawia wiele trudnosci w usta-
leniu ostatecznego rozpoznania.

Cel pracy: Prezentacja przypadku chorego, u ktérego za-
rowno ostateczne rozpoznanie, jak i wybdr metody leczenia
stanowity wyzwanie dla klinicysty.

Opis przypadku: Pacjent w wieku 56 lat z plamica na
skérze konczyn dolnych od kilku dni oraz na tutowiu od
3 tygodni, ktérej towarzyszyt bél brzucha, béle kostno-
-stawowe i biatkomocz, zostat przyjety do Kliniki Uktado-
wych Choréb Tkanki tacznej Narodowego Instytutu Geria-
trii, Reumatologii i Rehabilitacji w Warszawie.

Opis przypadku obejmuje postepowanie diagnostyczne i te-
rapeutyczne u chorego, u ktérego rozpoznano niesklasy-
fikowane zapalenie naczyn (obraz martwiczego zapalenia
naczyn w wycinku skérno-miesniowym oraz obraz ognisko-
wego, segmentalnego, wtérnego zapalenia ktebuszkéw ner-
kowych — nefropatia IgA w biopsji nerki) oraz chromochton-
ny guz nadnercza.

Whioski: Praca stanowi podsumowanie wiedzy na temat
zapalen naczyn i ich zwigzku z guzem chromochtonnym
nadnercza.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: The clinical picture of the disease in compar-
ison with the results of additional tests often creates a lot
of difficulties in making a definitive diagnosis.

Objective: To present the case of a patient in whom both
a definitive diagnosis and choice of treatment were a chal-
lenge for the clinician.

Case report: A fifty-six-year-old patient with purpura on
the skin of the lower limbs and the trunk for 3 weeks, ac-
companied by abdominal pain, osteo-articular pain and
proteinuria, was admitted to the Department of Connective
Tissue Diseases, National Institute of Geriatrics, Rheuma-
tology and Rehabilitation in Warsaw.

The case presents the diagnostic procedures and therapeu-
tic approach in this patient with a diagnosis of unclassified
vasculitis (picture of necrotizing vasculitis in cutaneous and
muscle biopsy —and also with focal, segmental and second-
ary glomerulonephritis — IgA nephropathy in renal biopsy)
and pheochromocytoma.

Conclusions: The case provides a summary knowledge of
vasculitis and its relationship with pheochromocytoma.
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Znaczenie autoprzeciwciat przeciwko deiminazie peptydyloargininowej IV
w rozpoznawaniu reumatoidalnego zapalenia stawow

Significance of autoantibodies to peptidylarginine deiminase 4
in diagnosis of rheumatoid arthritis

Cezary lwaszkiewicz, Mariusz Puszczewicz, Grazyna Biatkowska-Puszczewicz
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Wstep: Autoprzeciwciata przeciwko cytrulinowanym biat-
kom (ACPA) sg swoistym markerem reumatoidalnego za-
palenia stawdw (RZS), jednak ich obecnos¢ stwierdza sie
jedynie u 2/3 chorych. Ttumaczy to intensywne poszuki-
wania nowych markeréw. Ostatnio duze nadzieje wigze
sie z autoprzeciwciatami przeciwko deiminazie peptydylo-
argininowej IV (anty-PAD4). Enzym ten katalizuje synteze
cytrulinowanych biatek, a przy tym sam jest czestym celem
odpowiedzi humoralnej. W piémiennictwie odnaleziono
dziewie¢ prac oceniajacych kliniczng role autoprzeciwciat
anty-PAD4. Wszystkie badania przeprowadzono w osrod-
kach zagranicznych, a ich wyniki byty bardzo zréznicowane.
Cel pracy: Ocena przydatnosci surowiczych autoprzeciw-
ciat anty-PAD4 w rozpoznawaniu RZS.

Materiat i metody: Badanie miato charakter przekrojowy
i retrospektywny. Grupe badang stanowito 83 chorych na
RZS, a grupe kontrolng 281 chorych na inne choroby reuma-
tyczne. Oznaczen autoprzeciwciat anty-PAD4 (IgM + 18G +
+1gA) dokonano metoda immunoenzymatyczna. Analize sta-
tystyczng przeprowadzono na poziomie istotnosci p < 0,05.
Wyniki: Analiza krzywej ROC nie potwierdzita przydatnosci
surowiczych autoprzeciwciat anty-PAD4 w rozpoznawaniu
RZS. Duze wartosci markera stwierdzono zaréwno w ukta-
dowych chorobach tkanki tacznej, jak i w spondyloartropa-
tiach. W przebiegu RZS wartos¢ autoprzeciwciat anty-PAD4
taczyta istotna korelacja dodatnia z wartosciami ACPA (1gG)
i czynnika reumatoidalnego (IgM).

Whioski: Oznaczanie surowiczych autoprzeciwciat anty-
-PAD4 nie jest przydatne w rozpoznawaniu RZS.

Introduction: Anti-citrullinated protein antibodies (ACPA)
represent a specific marker of rheumatoid arthritis (RA),
but are detectable in only 2/3 of patients. This has stimu-
lated intensive research to find new serological markers of
RA. Recently, high hopes were placed in the autoantibodies
to peptidylarginine deiminase 4 (anti-PAD4). This enzyme
catalyses the formation of citrullinated autoantigens, and
is also in itself a frequent target of the humoral response.
In the literature, nine studies were found concerning the
diagnostic significance of anti-PAD4 autoantibodies. All the
studies were performed outside of Poland, and their results
were highly heterogeneous.

Objective: To evaluate the usefulness of serum anti-PAD4
autoantibodies in the diagnosis of RA.

Material and methods: The present study was cross-sec-
tional and retrospective. The RA group comprised 83 pa-
tients and the non-RA control group included 281 individ-
uals with 30 other rheumatic disorders. The presence of
serum anti-PAD4 (IgM + I1gG + IgA) antibodies was deter-
mined by an immunoenzymatic test. In the statistical anal-
ysis the level of significance was set at p < 0.05.

Results: The receiver operating characteristic (ROC) curve
analysis did not confirm the usefulness of anti-PAD4 auto-
antibodies in diagnosis of RA. High levels of anti-PAD4 auto-
antibodies were observed in both various connective tissue
disorders and spondyloarthropathies. In the course of RA,
anti-PAD4 autoantibody levels correlated significantly and
positively with ACPA (IgG) or rheumatoid factor (IgM) levels.
Conclusions: The determination of serum anti-PAD4 auto-
antibodies is not useful in the diagnosis of RA.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Leczenie bolu u 64-letniej chorej z meloreostozg za pomoca zolendronianu
— opis przypadku

Zoledronate treatment in a 64-year-old patient with melorheostosis — case report

Tomasz Jasifski, Beata Sliwowska, Katarzyna Zaber, Jolanta Bucka
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Wstep: Meloreostoza to rzadka i postepujaca choroba cha-
rakteryzujaca sie rozrostem zewnetrznej warstwy korowe;j
kosci. Zmiany sg ograniczone do jednej strony ciata (rzadko
wystepuja obustronnie). Powoduje powazne ograniczenia
funkcjonalne: przewlekty bol, znieksztatcenie lub unie-
ruchomienie miesni, Sciegien, wiezadet oraz deformacje
konczyn. Czestos¢ wystepowania meloreostozy w populacji
ogblnej wynosi 1 na 1 000 000 oséb, do tej pory opisano ok.
400 przypadkéw tej choroby na $wiecie.

Cel pracy: Prezentacja przypadku meloreostozy konczyny
gérnej prawej oraz skutecznosci zastosowania zolendronia-
nu w leczeniu boélu.

Opis przypadku: Chora w wieku 64 lat z meloreostozg roz-
poznang w 35. roku zycia. W zwigzku z nasileniem dolegli-
wosci bélowych chorg przyjeto na Oddziat Reumatologii
Matopolskiego Centrum Reumatologii, Immunologii i Reha-
bilitacji. Wykonano badania obrazowe (USG, badania radio-
logiczne, MRI, DEXA), oceniono parametry gospodarki wap-
niowo-fosforanowej, metabolizmu kostnego oraz poziom
bélu przy uzyciu skali wizualno-analogowej (VAS). W lecze-
niu zastosowano zolendronian we wlewie dozylnym.

W badaniach radiologicznych stwierdzono obecnos¢ hiper-
ostozy o typie kapigcej Swiecy w prawym przedramieniu.
Badanie za pomocg rezonansu magnetycznego potwierdzi-
to obecnos¢ zmian kostnych wymagajacych réznicowania
z miesakiem kosci, ktory wykluczono. Parametry gospodar-
ki wapniowo-fosforanowej oraz metabolizmu kostnego byty
w normie. W skali VAS przed podaniem leku uzyskano wy-
nik 7/10, a po 4 tygodniach 3/10.

Whnioski: Meloreostoza to rzadka choroba metaboliczna
kosci. Do ustalenia rozpoznania wystarcza badanie radio-
logiczne. Zolendronian w leczeniu bélu jest umiarkowanie
skuteczny.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: Melorheostosis is a rare, progressive disor-
der characterized by thickening of the outer layers of the
cortical bone. It is usually limited to one side of the body
(rarely bilateral). This disorder often results in severe func-
tional limitation; chronic pain; malformed or immobilized
muscles, tendons or ligaments; and limb deformities. The
incidence of melorheostosis is 1 in 1,000,000. So far 400
cases have been reported worldwide.

Objective: To present a case of melorheostosis of the upper
limb and efficacy of zoledronate in treatment of pain.

Case report: A sixty-four-year-old female patient was di-
agnosed with melorheostosis at the age of 35. Due to ex-
acerbation of pain she was admitted to the Rheumatolo-
gy Department of Matopolska Center of Rheumatology,
Immunology and Rehabilitation. We performed imaging
diagnostics (US, radiograph, NMR, DEXA), and evaluated
calcium-phosphate and bone metabolism as well as pain
intensity using the Visual Analogue Scale (VAS). In treat-
ment we used intravenous zoledronate.

Radiographs revealed hyperostosis of dripping candle wax
pattern in the right forearm. Magnetic resonance imaging
confirmed bone lesions, requiring differential diagnosis
from osteosarcoma. Calcium phosphate and bone metab-
olism were normal. The VAS before treatment was 7/10,
4 weeks after treatment 3/10.

Conclusions: Melorheostosis is a rare metabolic bone dis-
ease. Plain radiograph is sufficient to establish a diagnosis.
Zoledronate is moderately effective in treatment of pain.



513

Ocena przydatnosci SAS 1 w monitorowaniu skutecznosci leczenia
biologicznego u pacjentéw z reumatoidalnym zapaleniem stawoéw

Evaluation of SAS 1 index in monitoring of biological treatment efficacy
in patients with rheumatoid arthritis
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Wstep: Zgodnie z aktualnie obowigzujacymi kryteriami
ACR/EULAR 2010 ztotym standardem w ocenie aktywnosci
reumatoidalnego zapalenia stawéw (RZS) oraz monito-
rowaniu skutecznosci leczenia jest wskaznik DAS/DAS28.
Jedna z metod oceny aktywnosci choroby i skutecznosci
prowadzonej terapii na podstawie badania ultrasonogra-
ficznego power Doppler jest uzycie wskaznika SAS 1.

Cel pracy: Ocena przydatnosci wskaznika SAS 1 w monito-
rowaniu skutecznosci leczenia biologicznego u pacjentéw
z RZS w poréwnaniu z DAS28.

Materiat i metody: W badaniu wzieto udziat 20 oséb (18
kobiet i 2 mezczyzn, Srednia wieku: 51,2 roku). Wszyscy pa-
cjenci byli leczeni przez rok tocilizumabem. Byta to pierw-
sza terapia biologiczna u tych chorych. Po zakwalifikowaniu
do badania oraz w 6. i 12. miesigcu u wszystkich chorych
oceniano aktywnos¢ choroby na podstawie wskaznikéw
DAS28 i SAS 1.

Wyniki: W 12. miesigcu badania u 18 (90%) pacjentéw
stwierdzono remisje na podstawie wskaznikéw DAS28
i SAS 1. U dwoch pacjentéw nie stwierdzono remisji na
podstawie DAS28; byli to pacjenci, u ktérych przez caty czas
trwania badania byt uwidoczniony proces zapalny w btonie
maziowej w SAS 1.

Whnioski: Ocena wskaznika SAS 1 jest przydatna w moni-
torowaniu terapii biologicznej u pacjentéw z RZS. Zmniej-
szenie aktywnosci zapalenia btony maziowej w ocenie
SAS 1 wyprzedzato i korelowato ze zmniejszeniem aktywno-
sci choroby wg DAS28.

Introduction: According to the current ACR/EULAR 2010
criteria, the gold standard in the evaluation of activity of
rheumatoid arthritis (RA) and monitoring of the effective-
ness of treatment is the DAS/DAS28 index. Today, however,
more and more attention is paid to the imaging methods
in the evaluation of RA activity. One of the methods for as-
sessing activity of the disease and effectiveness of thera-
py on the basis of ultrasound power Doppler is using the
SAS lindicator.

Obijective: To evaluate the usefulness of the SAS 1indicator
in monitoring the effectiveness of biological treatment in
patients with RA as compared to DAS28.

Material and methods: The study involved 20 patients
(18 females and 2 males; mean age: 51.2). All patients were
treated for one year with tocilizumab. It was the first bio-
logical therapy introduced in these patients. At the time of
enrolment and at the 6™ and 12" month, the activity of the
disease was assessed in each patient with DAS28 and SAS 1.
Results: At the 12" month of the study, 18 (90%) patients
had remission based on DAS28 and SAS 1. The remission
was not confirmed in two patients based on DAS28, and in
these patients, synovial membrane inflammation was ob-
served with SAS 1 for the whole duration of the study.
Conclusions: The SAS 1 indicator is useful for the monitor-
ing of biological therapy in patients with RA. Reduction of
inflammation in the synovial membrane in SAS 1 assess-
ment preceded and also was correlated with the decrease
in disease activity as assessed by DAS28.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Mezenchymalne komérki macierzyste — rola w patogenezie choréb
reumatycznych i potencjalne zastosowanie terapeutyczne

Mesenchymal stem cells — role in the pathogenesis of rheumatic diseases
and potential therapeutic application
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Mezenchymalne komorki macierzyste (MSC) wystepuja
w wigkszosci unaczynionych tkanek dorostych organi-
zmoéw. Zainteresowanie tymi komérkami wynika z ich
unikatowych wtasciwosci — regeneracyjnych i immuno-
modulacyjnych. Z jednej strony MSC moga sie réznicowac
w adipocyty, chondrocyty i osteoblasty, a zatem moga od-
twarzac tkanke ttuszczowa, chrzastke i kos¢, wydzielaja
takze r6zne czynniki wzrostu, stymulujac procesy napraw-
cze. Z drugiej strony MSC maja witasciwosci immunosu-
presorowe —hamuja czynnos¢ limfocytéw T i B, indukuja
wytwarzanie cytokin przeciwzapalnych. W chorobach reu-
matycznych charakteryzujacych sie przetrwatym proce-
sem zapalnym i destrukcjg tkanki tgcznej terapeutyczne
zastosowanie MSC moze by¢ alternatywa dla chorych
nieodpowiadajacych na dostepne terapie. Na korzystne
efekty terapeutyczne podawania MSC wskazujg badania
u zwierzat z chorobami wywotywanymi doswiadczalnie,
ale wyniki tych badan nie zawsze sg jednoznaczne.
Podejmowane s3 juz préby leczenia tym sposobem oséb
cierpigcych na choroby reumatyczne, w tym na chorobe
zwyrodnieniowg stawéw (ChZS), reumatoidalne zapale-
nie stawdéw (RZS), toczen rumieniowaty uktadowy (TRU),
twardzine uktadowg (TU), zesztywniajace zapalenie sta-
wow kregostupa i zesp6t Sjogrena. Najlepsze efekty tera-
peutyczne wynikajace z wtasciwosci regeneracyjnych MSC
uzyskuje sie w ChZS, podajgc te komorki chorym po ope-
racjach ortopedycznych, co wspomaga odbudowe chrzgst-
ki. W chorobach ciezszych klinicznie, w ktérych istotnym
elementem patogenezy sg zjawiska autoimmunizacyjne
(RZS, TRU, TU), czynnos¢ MSC moze by¢ zmieniona — moga
one traci¢ wtasciwosci immunosupresorowe i podtrzy-
mywac procesy patogenne, ale dotychczasowa wiedza
dotyczaca tego zagadnienia jest fragmentaryczna. Takim
chorym, w nielicznych jak dotad prébach klinicznych, po-
dawano pochodzace od zdrowych dawcéw alogeniczne
MSC, gdyz nie s3 one odrzucane przez organizm biorcy
(co wynika z niskiej ekspresji czasteczek uktadu zgodnosci
tkankowej), aich wtasciwosci funkcjonalne sa zachowane.
Obserwowana w takich przypadkach poprawa kliniczna
byta z reguty zwigzana z normalizacjg odpowiedzi immu-
nologicznej. Brak badan poréwnawczych nie pozwala na
ocene, czy poprawa byta lepsza niz po terapii dostepnymi
lekami biologicznymi.

Niewiele wiadomo o losie MSC w organizmie biorcy. Ob-
serwacje u zwierzat wskazuja, ze tylko cze$¢ podanych
MSC wedruje do zmienionych chorobowo tkanek i narza-
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Mesenchymal stem cells (MSC) reside in the majority of vas-
cularized adult tissues. These cells of unique regenerative
and immunomodulatory properties attract the attention of
researchers. Due to ability to differentiate into adipocytes,
chondrocytes and osteoblasts MSC are able to rebuild adi-
pose tissue, cartilage and bone. By secreting various growth
factors MSC support tissue repair processes as well. In addi-
tion, MSC are endowed with immunosuppressive activities,
inhibiting T and B cell functions and triggering anti-inflam-
matory cytokine production. In rheumatic diseases, char-
acterized by chronic inflammation and connective tissue
destruction, therapeutic application of MSC may be an al-
ternative for patients unresponsive to available therapies.
In animal models of rheumatic diseases application of MSC
is often beneficial, but some results are controversial.
Clinical trials of MSC application have already been started
in patients suffering from osteoarthritis (OA), rheumatoid
arthritis (RA), systemic lupus erythematosus (SLE), system-
ic sclerosis (SSc), ankylosing spondylitis, and Sjégren syn-
drome. The best therapeutic effects, related to regenerative
properties of MSC, are observed in OA patients in whom
MSC are transplanted after orthopedic surgery to support
cartilage regeneration. In severe diseases accompanied by
autoimmune processes, e.g. RA, SLE, SSc, biological activity
of MSC can be changed, leading to impairment of immu-
nosuppressive functions and support of pathological pro-
cesses, but so far little is known on this subject. In clinical
trials usually allogeneic MSC of preserved immunosuppres-
sive functions are transplanted to rheumatic patients. Be-
cause of very low expression of HLA molecules, allogeneic
MSC are not rejected by recipients. Clinical improvement
observed in these trials has usually been accompanied by
normalization of the immune response. Due to the lack of
comparative studies, it is unknown whether clinical im-
provement is better than upon application of conventional/
biological therapies.

Little is known about the fate of transplanted MSC. In an-
imals only a part of MSC migrate to affected tissues and
organs, where these cells reside for a rather short period of
time, and the majority of them are eliminated (by NK cells
and/or mechanisms mediated by the complement system).
It is likely that MSC can exert immunosuppressive effects
indirectly — via released exosomes (microvesicles contain-
ing various molecular constituents of their cell of origin) or
by cytokines that act in an endocrine way. For the best pos-
sible therapeutic use of MSC more comprehensive know!-



sl15

doéw, gdzie przebywajg przez krétki czas, a wiekszosé
z nich jest eliminowana (przez komorki naturalnie
cytotoksyczne i/lub z udziatem uktadu dopetniacza).
Mozliwe, ze MSC dziatajg immunosupresyjnie poprzez
uwalniane eksosomy (mate pecherzyki otoczone btong
komédrkowa, zawierajace rézne czynniki pochodzace
z komorek) lub tez cytokiny wywierajgce efekt ogdlno-
ustrojowy. Gtebsze poznanie biologii MSC, zwtaszcza
w warunkach in vivo, jest konieczne, aby optymalnie
wykorzystac ich wtasciwosci w terapii. W tym celu moz-
na réwniez przygotowac organizm biorcy (np. poprzez
odpowiednie leczenie wyciszy¢ stan zapalny), podawac
zmodyfikowane MSC o wybitnych wtasciwosciach im-
munosupresorowych i/lub wykorzysta¢ komorki auto-
logiczne pochodzace z tkanki nieeksponowanej na
przetrwaty proces zapalny (np. z tkanki ttuszczowej).

edge of these cells’ biology particularly in vivo conditions is
required. It seems that preliminary inhibition of inflamma-
tion by appropriate therapy of the patients, application of
modified MSC with very efficient immunosuppressive activity
and/or use of MSC originating from uninflamed tissues (e.g.
fat) can also be beneficial.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Interakcja IL-6, IL-17 i RANKL w osiowej i obwodowej spondyloartropatii

IL-6, IL-17 and RANKL interactions in axial and peripheral spondyloarthropathy
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Wstep: Badania genetyczne i eksperymentalne sugeruja,
ze interleukina 6 (IL-6) jest zaangazowana w patogeneze
zesztywniajacego zapalenia stawéw kregostupa, ale bada-
nia kliniczne z inhibitorami IL-6 nie udowodnity ich skutecz-
nosci.

Cel pracy: Analiza stezenia we krwi IL-6 i biomarkeréw prze-
budowy kostnej we wczesnej osiowej i obwodowej spondy-
loartropatii (SpA).

Materiat i metody: W badaniu wzieli udziat pacjenci z osio-
wa (n = 27) i obwodowa SpA (n = 21) w wieku ponizej 45 lat
nieleczeni lekami modyfikujacymi przebieg choroby i/lub
glikokortykosteroidami (GKS) oraz osoby zdrowe (n = 23).
Oznaczono w surowicy stezenia: IL-6, czynnika martwicy
nowotwordéw (TNF), IL-17A, Dkk-1, Wnt-3a, RANKL, OPG,
MMP-3, onkostatyny M (OSM), M-CSF, BALP i NTX. Przepro-
wadzono badanie rentgenograficzne kregostupa szyjnego
i ledzwiowego oraz stawdw krzyzowo-biodrowych, ocene
kliniczng i badanie stezenia markeréw zapalnych.

Wyniki: Sredni czas dolegliwoéci wynosit 7,8 roku, a $redni
wiek pacjentéw 34,4 roku. U pacjentéw z osiowa i obwodo-
wa SpA nie stwierdzono réznic w zakresie BASDAI, ASDAS,
biatka C-reaktywnego (CRP) i OB. Wskaznik DAS28 byt wyz-
szy w obwodowej SpA (4,04 vs 2,66, p = 0,0007). W poréw-
naniu z grupa kontrolng pacjenci z osiowg i obwodowa SpA
mieli wieksze stezenie IL-6, TNF, IL-17A, OSM i M-CSF; ste-
zenie IL-6 byto wieksze w obwodowe] SpA (p = 0,001). Ste-
zenia RANKL, Dkk-1, BALP i NTX byty mniejsze u pacjentéw
z osiowg i obwodowg SpA w poréwnaniu z grupg kontrolna;
stezenie RANKL byto wieksze u pacjentéw z obwodowa SpA
(p = 0,01). Wskaznik RANKL/OPG byt wyzszy w obwodowej
SpA (p = 0,05). Stezenie IL-17A korelowato ujemnie ze ste-
zeniem RANKL w obu postaciach SpA.

Whioski: Postaci SpA o krétkim przebiegu sa zréznicowa-
ne —w obwodowe] SpA stwierdzono wieksze stezenie IL-6
i RANKL. Interleukina 17A moze odpowiada¢ za zmniejsze-
nie stezenia RANKL w obu postaciach SpA. Hipotetycznie
osiowa SpA jest chorobg o zaburzonej osteoklastogenezie,
a nie tylko zwiekszonej osteogenezie.
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Introduction: Although genetic and experimental models
suggested that interleukin (IL)-6 might play a role in patho-
genesis of ankylosing spondylitis the clinical trials with
anti-IL-6 failed to show clinical efficacy.

Objective: To analyze serum level of IL-6 along with bone
remodeling molecules in axial and peripheral spondyloar-
thropathy (SpA).

Material and methods: Patients with axial (n = 27) and pe-
ripheral SpA (n = 21), under 45 years, not treated with dis-
ease modifying anti-rheumatic drugs and/or glucocortico-
steroids, and healthy controls (n = 23) were studied. Serum
was obtained for IL-6, TNF, IL-17A, Dkk-1, Wnt-3A, RANKL,
OPG, MMP-3, oncostatin M (OSM), M-CSF, BALP and NTX.
Patients also had radiographs to calculate mSASSS and Sl)
scores, clinical assessment and inflammatory markers.
Results: The median symptom duration in SpA was 7.8
years; the mean age was 34.4 years. BASDAI, ASDAS, CRP
and ESR were not different in axSpA and perSpA. DAS28
(ESR) was higher in perSpA than in axSpA (4.04 vs. 2.66,
p = 0.0007). Compared with controls axSpA and perSpA
had higher concentrations of IL-6, TNF IL-17A, OSM and
M-CSF; the level of IL-6 was higher in perSpA than in axSpA
(p = 0.001). The level of RANKL was higher in perSpA com-
pared with axSpA (p = 0.01). RANKL/OPG ratio was higher in
perSpAthan in axSpA (p = 0.05). Interleukin 17A concentration
was negatively correlated with RANKL in axSpA and perSpA.
Conclusions: Different phenotypes of recent-onset SpA
could be determined by higher levels of IL-6 and RANKL in
perSpA than in axSpA. IL-17A might be responsible for low-
ering the RANKL level in both SpA phenotypes. We hypoth-
esized that axSpA might be a disease of aberrant osteoclas-
togenesis rather than only increased osteoblastogenesis.
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Udziat mikrofragmentow RNA (miRNA) w regulacji uktadu
immunologicznego i przebudowy tkanki kostnej w spondyloartropatiach

Role of microRNA (miRNA) in the immune system regulation and remodeling
of the bone in spondyloarthropathy
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Mikrofragmenty RNA (microRNA, miRNA) sg krétkimi, nie-
kodujgcymi fragmentami RNA odkrytymi przed 20 laty.
Mikrofragmenty regulujg wiele proceséw biologicznych po-
przez modulowanie ekspresji genéw czasteczek biorgcych
udziat w tych procesach. miRNA reguluja m.in. odpowiedz
wrodzonego uktadu odpornosciowego i dlatego ich dys-
funkcja i/lub dysregulacja wptywa na pojawienie sie i prze-
bieg wielu choréb reumatycznych, m.in. reumatoidalnego
zapalenia stawow, tocznia rumieniowatego uktadowego,
zapalenia migsni, spondyloartropatii.

Eksperymentalne modele zwierzece, hodowle tkankowe
i badania u ludzi wykazaty, ze zaburzona regulacja niekt6-
rych miRNA, np. miRNA-146a i miRNA-155, w chorobach
reumatycznych uposledza synteze cytokin prozapalnych
oraz ich nieprawidtowe przekaznictwo, przez co wptywa
na patogeneze tych choréb. Ponadto stwierdzono, ze nie-
ktére pozakomérkowe miRNA ,,wspierajg” wrodzony uktad
odpornosciowy w indukowaniu patologicznej odpowiedzi
zapalnej.

W spondyloartropatiach szczegélnym nurtem badan jest
udziat niektérych miRNA, np. rodziny miRNA-29, w przebu-
dowie tkanki kostnej. Wyjasnienie roli tych miRNA w tym
procesie mogtoby sie przyczyni¢ do wyjasnienia zaleznosci
pomiedzy zapaleniem a osteogeneza w spondyloartropa-
tiach. Szczegdlnie interesujgca jest rola miRNA w kontroli
réznicowania, dojrzewania i aktywnosci osteoklastéw oraz
osteoblastéow, a takze ich wzajemnej interakcji. Ostatnio
przedstawiono jednoznaczne dowody na udziat syntezo-
wanych w osteoblastach miRNA w modulowaniu wymiany
informacji pomiedzy osteoblastami i osteoklastami. Przy-
puszcza sie, ze w niedalekiej przysztosci zostang zapropo-
nowane nowe leki oparte na modyfikacji dziatania miRNA
do terapii choréb, w ktérych integralng czes¢ patogenezy
stanowiga zaburzenia w obrebie tkanki kostnej.

MicroRNAs (miRNA) are small non-coding RNAs, discovered
20 years ago. MiRNAs exhibit regulatory roles in many bio-
logical processes by modulating the expression of genes of
target molecules. Among other things, miRNAs are respon-
sible for the function of innate immune cells, and therefore
their dysfunction and/or dysregulation impact on the de-
velopment and course of rheumatic disorders, including
rheumatoid arthritis, systemic lupus erythematosus, myo-
sitis, spondyloarthritis and others.

Animal models, tissue cultures and human studies revealed
that dysfunction of certain miRNAs, e.g. miRNA-146a and
miRNA-155, in rheumatic diseases disturbs synthesis of
proinflammatory cytokines and their signaling, which in-
fluences the pathogenesis of these diseases. In addition,
a number of extracellular miRNAs agonize the innate im-
mune system to induce an inflammatory response.

In spondyloarthropathies the research is focused on in-
volvement of certain miRNAs, e.g. the miRNA-29 family
in bone remodeling. The explanation of the role of these
miRNAs would be crucial in pinpointing the relationship
between inflammation and aberrant osteogenesis in spon-
dyloarthropathies. Particularly interesting is the miRNAS’
involvement in controlling the differentiation, maturation
and activity of osteoclasts and osteoblasts and their inter-
action. Recently convincing data have been published indi-
cating that miRNAs synthesized in osteoblasts contribute
to cross-talk between osteoblasts and osteoclasts. Perhaps
in the near future new therapies might be developed to
treat rheumatic diseases in which bone pathology consti-
tutes an important part of their pathogenesis, which will be
based on modulation of miRNAs.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Charakterystyka pacjentéw ze spondyloartropatia w materiale bazy
danych konsorcjum naukowego Polish Spondyloarthritis Initiative (PolSPI)

Characteristics of patients with spondyloarthropathy from the database of the research
consortium Polish Spondyloarthritis Initiative (PolSPI)

Mariusz Korkosz?, Zofia Guta!, Katarzyna tosifnska?, Katarzyna Jodtowska-Cicio?, Beata Kwasny-Krochin3,
Piotr Wiland®, Jerzy Swierkot?, tukasz Lubifski, Marek Brzosko®, Hanna Przepiera-Bedzak?, Piotr Leszczyriski®?,
Katarzyna Pawlak-Bus®’, Matgorzata Schlabs®, Wtodzimierz Samborski®8, Dorota Sikorska®, Stawomir Jeka®,
Tacjana Barczynska®, Matgorzata Wegierska®, Maciej Siedlar®, Jerzy Gagsowski'!

IKatedra Chorob Wewnetrznych i Gerontologii, Klinika Choréb Wewnetrznych i Geriatrii, Collegium Medicum

Uniwersytetu Jagiellonskiego w Krakowie

’0ddziat Kliniczny, Klinika Choréb Wewnetrznych i Geriatrii, Szpital Uniwersytecki w Krakowie

30ddziat Reumatologii, Szpital Uniwersytecki w Krakowie

#Klinika Reumatologii i Chorob Wewnetrznych, Uniwersytecki Szpital we Wroctawiu; Klinika Reumatologii i Chordéb Wewnetrznych,

Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

>Klinika Reumatologii, Choréb Wewnetrznych i Geriatrii, Pomorski Uniwersytet Medyczny w Szczecinie

éKlinika Reumatologii i Rehabilitacji, Uniwersytet im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu

’0Oddziat Reumatologii i Osteoporozy, Wielospecjalistyczny Szpital Miejski im. J6zefa Strusia w Poznaniu

8Instytut Zdrowia i Kultury Fizycznej Wyzszej Szkoty Gospodarki w Bydgoszczy

°Klinika Reumatologii i Chorob Tkanki tgcznej, Szpital Uniwersytecki nr 2 im. dr. J. Biziela w Bydgoszczy Collegium Medicum

im. L. Rydygiera w Bydgoszczy, Uniwersytet Mikotaja Kopernika w Toruniu

1%Katedra Immunologii Klinicznej i Transplantologii, Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego w Krakowie

UKatedra Choréb Wewnetrznych i Gerontologii, Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego w Krakowie

IChair of Internal Diseases and Gerontology, Department of Internal Diseases and Geriatrics, Medical College

Jagiellonian University in Krakow

?Clinical Division, Department of Internal Diseases and Geriatrics, University Hospital in Krakow

°Division of Rheumatology, University Hospital in Krakow

“Department of Rheumatology and Internal Diseases, University Hospital in Wroclaw; Department of Rheumatology and Internal

Diseases, Wroclaw Medical University

*Department of Rheumatology, Internal Diseases and Geriatrics, Pomeranian Medical University in Szczecin

%Department of Rheumatology and Rehabilitation, Poznan University of Medical Sciences

’Division of Rheumatology and Osteoporosis, Jozef Strus Hospital in Poznan

8Health and Physical Activity Institute in Bydgoszcz

9Clinic of Rheumatology and Systemic Connective Tissue Disorders, J. Biziel University Hospital No. 2 in Bydgoszcz, Ludwik Rydygier

Collegium Medicum in Bydgoszcz, Nicolaus Copernicus University in Torun

9Chair of Immunology and Transplantology, Medical College Jagiellonian University in Krakow

HChair of Internal Diseases and Gerontology, Medical College Jagiellonian University in Krakow

Konsorcjum naukowe Polish Spondyloarthritis Initiative
(PolSPI) zostato zawigzane w maju 2015 r. Celem konsor-
cjum jest tworzenie prospektywnej bazy danych pacjentéw
chorujacych na spondyloartropatie, ktéra bedzie zrodtem
oryginalnych badan naukowych, tworzenia grup kontrol-
nych do projektéw spoza bazy danych, opracowan epide-
miologicznych i wszechstronnej informacji o metodach
i skutecznosci leczenia pacjentéw.

W sktad konsorcjum weszto sze$¢ reumatologicznych
osrodkéw akademickich z Krakowa, Wroctawia, Szczecina,
Poznania (dwa osrodki) i Bydgoszczy. Osrodkiem wiodacym
jest Uniwersytet Jagiellonski. Za ptaszczyzne organizacyj-
na i reprezentacyjna PolSPI odpowiada komitet sterujacy,
a za merytoryczng i opiniotwércza — rada naukowa. Baza
danych tworzona jest on-line na platformie internetowe;j
na wzor rejestrow pacjentéw prowadzonych w wielu pan-

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

The research consortium Polish Spondyloarthritis Initia-
tive (PolSPI) was established in May 2015. The PolSPI’s
main goal is to build a prospective registry of patients with
spondyloarthritis which will form a platform for original
research, constructing control groups for different studies
outside the registry, epidemiologic studies and comprehen-
sive data on treatment.

The PolSPI consists of six rheumatology academic centers
across Poland: Krakow, Wroclaw, Szczecin, Poznan (two
centers) and Bydgoszcz. The leading center of the consor-
tium is to be Jagiellonian University from Krakow. The steer-
ing committee is responsible for managing and PR/finance
issues, while the advisory board is dealing with reviewing
and supporting research activity of the consortium. The da-
tabase is a web platform on-line partly mirroring registries
already established in western countries. The statistics pro-



519

stwach i instytucjach w Europie i USA. Umieszczenie w $ro-
dowisku bazy danych programu statystycznego umozliwia
sledzenie na biezgco danych on-line i eksportowanie ich do
opracowania.

Przedstawione zostana przekrojowe dane dotychczas za-
rejestrowanych chorych wraz z mechanizmem tworzenia
bazy danych z zasadami weryfikacji i opracowania nauko-
wego zgromadzonego materiatu.

gram is nested within the database, which facilitates fol-
low-up and exporting of data.

The data based on currently archived records will be pre-
sented along with the operating procedures and research
work-up with the collected data.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Miopatie mitochondrialne

Mitochondrial myopathies
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Mitochondria to organelle komdrkowe uczestniczace w pro-
cesach wytwarzania energii w komoérce i kontroli cyklu
komérkowego. Mitochondria majg wtasny genom kodu-
jacy czes¢ biatek niezbednych do funkcjonowania mito-
chondrium. Pozostate sg kodowane przez genom jadrowy.
Choroby mitochondrialne s3 wywotane mutacjami genomu
mitochondrialnego, mutacjami genomu jadrowego kodu-
jacego biatka tworzace mitochondria lub srodowiskowym
uszkodzeniem omawianych organelli. Ze wzgledu na czeste
wystepowanie objawdw miesniowo-neurologicznych sg na-
zywane miopatiami mitochondrialnymi.

Miopatie mitochondrialne charakteryzuja sie odmien-

nym dziedziczeniem choréb uwarunkowanych defektami

mtDNA. Istota tej odmiennosci sa: dziedziczenie matczyne,
heteroplazja i segregacja mitotyczna.

Najczestszymi miopatiami mitochondrialnymi sa:

« encefalopatia mitochondrialna z kwasica mleczanowa
i objawami udaropodobnymi (MELAS), charakteryzujaca
sie roznego stopnia zaburzeniami poznawczymi i uposle-
dzeniem umystowym, kwasicag mleczanowa oraz udarami
lub przejsciowymi stanami niedokrwienia, a takze zmniej-
szaniem sie masy ciata,

* padaczka miokloniczna z wystepowaniem wtékien szma-
towatych (MERRF), cechujaca sie matym wzrostem, na-
padami toniczno-klonicznymi uogélnionych drgawek,
skupieniami uszkodzonych mitochondriéw stwierdzany-
mi we wtdknach miesniowych (tzw. wtékna szmatowate)
wykrywanych barwieniem potréjna metoda Gémdriego,

« zespét Kearnsa i Sayre’a (KSS) charakteryzujacy sie utrata
stuchu, zaburzeniami przewodnictwa w sercu i poraze-
niem zewnetrznych miesni okoruchowych,

« przewlekta postepujgca zewnetrzna oftalmoplegia (CPEO)
cechujaca sie postepujacym porazeniem miesni okoru-
chowych i naktadajacymi sie objawami innych miopatii
mitochondrialnych.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Mitochondria are cellular organelles contributing to ener-
gy production and control of the cell life cycle. They have
their own genome coding some proteins of the mitochon-
dria. The remainder are coded by the nuclear genome. Mi-
tochondrial diseases are caused by mitochondrial genome
mutations, mutations of the nuclear genome coding pro-
teins of the mitochondria or mitochondrial function defects
caused by environmental factors. Common symptoms are
related to the neuro-muscular system, and the diseases are
known as “mitochondrial myopathies”.

Mitochondrial myopathies are inherited in different way

when they are caused by mutations in the mtDNA. The

differences are: maternal inherence, heteroplasia and mi-

tochondrial segregation.

The most common mitochondrial myopathies are:

» mitochondrial encephalomyopathy, lactic acidosis, and
stroke-like syndrome (MELAS), characterized by varying
degrees of cognitive impairment and dementia, lactic aci-
dosis, strokes and transient ischemic attacks, hearing and
weight loss,

« myoclonic epilepsy and ragged-red fibers (MERRF), char-
acterized by short stature, progressive myoclonic epilep-
sy, and clumps of diseased mitochondria that accumulate
in muscle fibers and appear as “ragged-red fibers” when
muscle is stained with modified Gm&ri trichrome stain,

« Kearns-Sayre syndrome (KSS) characterized by sensori-
neural hearing loss, cardiac conduction defects, and ex-
ternal ophthalmoplegia,

« chronic progressive external ophthalmoplegia (CPEO),
characterized by progressive ophthalmoparesis, and symp-
tomatic overlap with other mitochondrial myopathies.
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Co nowego w reumatologii w roku 2016?

What is new in rheumatology in 2016?
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Biezacy rok przyniést wiele nowych publikacji dotyczacych
choréb reumatycznych. Dokonujac subiektywnego wyboru,
przedstawiam kilka zagadnien, ktére wydaja sie mie¢ zna-
czenie dla rozwoju naszej specjalnosci.

* Koncepcja ,,przedklinicznego reumatoidalnego zapalenia
stawoéw”: zaproponowano szes¢ etapdw rozwoju choroby
przed jej definitywnym ujawnieniem klinicznym (A — ge-
netyczne czynniki ryzyka, B — srodowiskowe czynniki ry-
zyka, C — uktadowa odpowied? autoimmunologiczna ty-
powa dla reumatoidalnego zapalenia stawdw, D — objawy
kliniczne inne niz zapalenie stawow, E — objawy niezrézni-
cowanego zapalenia stawdw).

Patogeneza reumatoidalnego zapalenia stawow jest cig-
gle mato poznana. W 2016 r. ogtoszono nowe dowody na
zwigzek odpowiedzi immunologicznej na gingipaine argi-
ninowa typu B (enzym z bakterii Porphyromonas gingiva-
lis) z paleniem tytoniu, stanem przyzebia i wytwarzaniem
przeciwciat antycytrulinowych. Wydaje sie, ze dawna
koncepcja ,,sanacji jamy ustnej” ma mocne uzasadnienie
u chorych na reumatoidalne zapalenie stawdw.

W badaniach chorych na zapalenie przyczepéw Sciegni-
stych wykazano uktadowy, a nie tylko miejscowy charakter
zmian, co sugeruje zwigzek patogenetyczny zapalenia przy-
czepow Sciegnistych i zapalenia btony maziowej stawow.
Leczenie glikokortykosteroidami jest ciggle jedna z cze-
Sciej stosowanych metod farmakoterapii w reumatologii.
Rzadko jednak zwracamy uwage na mozliwos¢ wysta-
pienia niewydolnosci kory nadnerczy po takiej terapii.
Metaanaliza sugeruje, ze leczenie prednizonem w daw-
kach wiekszych niz 5 mg/dobe (lub odpowiednio innym
glikokortykosteroidem) prowadzone przez co najmniej
4 tygodnie, ze stopniowym zmniejszaniem dawki, taczy
sie z wystepowaniem niewydolnosci kory nadnerczy po
3 latach u ok. 15% chorych, przypomniano tez zasady roz-
poznawania tego stanu.

W 2016 r. ogtoszono kryteria zespotu aktywacji makrofa-
gow — ciezkiego powiktania mtodzienczego idiopatyczne-
go zapalenia stawdw i innych zapalnych choréb reuma-
tycznych. Moga one zapoczatkowaé dalsze udoskonalanie
zapobiegania, rozpoznawania i leczenia tego zespotu.

The current year has brought a number of new papers re-
lated to rheumatology. In personal selection of the topics,
I wish to present some of them, which | believe will have an
impact on development of our medical specialty.

* The idea of preclinical stages of rheumatoid arthritis in-
cludes six phases of the disease development before clin-
ically overt rheumatoid arthritis: A — genetic risk factors,
B — environmental risk factors, C — development of sys-
temic autoimmunity, D — clinical symptoms other than
arthritis, E — symptoms of undifferentiated arthritis.
Pathogenesis of rheumatoid arthritis still remains unclear.
In 2016, new evidence of a relationship between antibod-
jes and arginine gingipain B (enzyme from Porphyro-
monas gingivalis) and smoking, periodontitis and produc-
tion of anticitrullinated protein antibodies was published.
The old strategy of treatment of the oral cavity in patients
with rheumatoid arthritis was updated.

Investigations on enthesitis indicate that this feature is
not limited to local alterations, and a pathogenic relation-
ship between enthesitis and synovitis has been suggested.
Treatment with glucocorticoids is still one of the common
forms of pharmacotherapy of rheumatic diseases. In clin-
ical practice, occurrence of adrenal insufficiency is rather
uncommonly considered in management of the patients.
Meta-analysis suggested that even low doses (higher that
5 mg of prednisone per day or its equivalent) adminis-
tered longer than 4 weeks are associated with 15 percent
risk of development of adrenal insufficiency. New recom-
mendations for diagnosis of adrenal insufficiency were
published.

Classification criteria for macrophage activation syndro-
me, a severe complication of systemic juvenile idiopathic
arthritis, appeared in print in 2016. They may lead to bet-
ter prophylaxis, diagnosis and management of the syn-
drome.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)



522

Strategia leczenia wczesnego reumatoidalnego zapalenia stawéw

Strategy of management of patients with early rheumatoid arthritis
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Reumatoidalne zapalenie stawdéw (RZS) wymaga wczesnej
diagnostyki i wtgczenia skutecznego leczenia w jak najwczes-
niejszym okresie choroby. Obrzek tylko jednego stawu, ktéry
nie jest wynikiem urazu, moze by¢ poczatkiem przewlekte]
zapalnej choroby reumatycznej, w tym najczesciej wystepuja-
cego w populacji RZS. Aktualnie zaleca sie leczenie profilak-
tyczne RZS poprzez agresywna terapie wczesnego zapalenia
stawow. Wedtug zalecen EULAR z 2016 r. kazdy pacjent z utrzy-
mujacym sie obrzekiem przynajmniej jednego stawu, ktory nie
jest wynikiem urazu, powinien by¢ kierowany i zbadany przez
reumatologa w ciggu 6 tygodni od pojawienia sie pierwszych
objawéw choroby. Wedtug tych zalecen preferowanym lekiem
inicjujgcym terapie wczesnego zapalenia stawéw z mozliwo-
Scig rozwoju RZS powinien by¢é metotreksat. W ramach le-
czenia profilaktycznego podejmuje sie réwniez proby terapii
rytuksymabem pacjentéw tylko z bélami stawdw i obecnymi
przeciwciatami ACPA, u ktérych moze sie rozwing¢ RZS (ba-
danie PRAIRI). Zastosowanie rytuksymabu ogranicza ryzyko
rozwoju RZS o 55%. Dla RZS wprowadzono pojecie tzw. okna
terapeutycznego. Okno terapeutyczne to okres 12 tygodni od
wystapienia pierwszych objawdw choroby do ustalenia rozpo-
znania i wtgczenia skutecznego leczenia. Istotne jest, aby jako
pierwszy symptom choroby traktowaé kazdy objaw zapalenia
stawdw, a nie czas, kiedy pojawit sie pierwszy obrzek stawu.
Ostatnio stwierdzono, ze jedynym czynnikiem predykcyjnym
osiagniecia remisji w RZS jest wtasnie wczesne rozpoznanie
choroby i rozpoczecie skutecznego leczenia. Rozpoczecie tera-
pii w ciggu 12 tygodni od pojawienia sie pierwszych objawdw
choroby powoduje 3-krotnie mniejszy postep zmian radiolo-
gicznych, zwiekszaja sie réwniez 2-krotnie szanse na uzyska-
nie remisji choroby, a koniecznos¢ stosowania lekéw biologicz-
nych w leczeniu RZS zmniejsza sie o ponad 20%. Ryzyko zgonu
u chorych z aktywnym nieleczonym RZS jest 2-krotnie wieksze
niz u chorych dobrze leczonych, a wiec tych, u ktérych choroba
zostata rozpoznana wczesnie i jest skutecznie leczona. Zmniej-
sza sie rowniez o 40% koniecznos¢ leczenia operacyjnego,
w tym gtéwnie endoprotezoplastyki stawdw. Wyniki badan
prowadzonych w ostatnich latach wykazaty réwniez, ze sredni
czas zycia chorych na RZS, u ktérych zastosowano skuteczne
leczenie we wczesnych okresach choroby i monitorowano jej
przebieg, wyréwnuje sie ze $rednig zycia populacji ogélne;j.

W ramach aktualnej strategii leczenia RZS zaleca sie: leczenie
profilaktyczne przed pojawieniem sie wszystkich objawow
klinicznych choroby, wczesna agresywng terapie, utrzymanie
remisji lub niskiej aktywnosci poprzez czeste monitorowanie
chorego (wizyty u reumatologa co 1-3 miesigce), zamiane le-
czenia w celu uzyskania i utrzymania remisji lub niskiej aktyw-
nosci choroby w jak najszybszym czasie, ograniczenie zmian
narzadowych, wydtuzenie Zycia chorych do uzyskania Sredniej
dla populacji ogélne;.
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Rheumatoid arthritis (RA) requires early diagnosis and ef-
fective treatment for inclusion in the earliest stages of the
disease. Swelling of only one joint, which is not the result of
the injury, can be the origin of chronic inflammatory rheu-
matic disease, including the most common in the population
of RA. Currently, preventative treatment of RA by aggressive
treatment of early arthritis is recommended. According to
the recommendations of EULAR 2016 every patient with per-
sistent swelling of at least one joint, which is not the result
of injury, should be directed and examined by a rheumatol-
ogist within 6 weeks from the onset of the first symptoms
of the disease. According to these guidelines the preferred
drug therapy initiating early inflammatory arthritis, with the
development of RA, should be methotrexate. As part of pre-
ventive treatment one may also make attempts to treat pa-
tients with rituximab only with joint pain and current ACPA,
who potentially may develop RA (PRAIRE study). The use of
rituximab reduced the risk of developing RA by 55%. For RA
the concept “window of opportunity” was introduced. The
therapeutic window is a period of 12 weeks from the onset of
symptoms to diagnosis and the initiation of effective treat-
ment. It is important that the first symptoms of the disease
be treated each as symptom of arthritis, not at the time when
we observe the first joint swelling. In recent years, it has been
shown that the only predictor of remission of RA is the ear-
ly diagnosis and intervention with effective treatment. The
initiation of the treatment within 12 weeks from the onset
of the first symptoms of the disease causes 3 times less pro-
gression of radiographic disease and also doubles the chanc-
es of obtaining remission, and the need for biological drugs
in the treatment of RA is reduced by over 20%. The risk of
death in patients with active untreated RA is 2-fold higher
than in patients treated well, i.e. in patients whose disease is
diagnosed early with the instigation of effective treatment. It
also reduced by 40% the need for surgical treatment of this
disease, mainly joint arthroplasty. Recent studies have also
shown that the average life of patients with RA who have re-
ceived effective treatment in the early stages of the disease
and its course was monitored aligns with the average age of
the general population.

In the framework of the current strategy for the treatment
of RA the following are recommended: preventative treat-
ment before the appearance of any clinical signs of disease,
early aggressive treatment of this disease, the maintenance
of remission or low activity through frequent monitoring of
the patient (visit to the rheumatologist every 1-3 months),
conversion treatment for obtaining and maintenance of re-
mission or low disease activity as soon as possible, limiting
organ changes, and extending the life of patients to the av-
erage for the general population.
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Remisja w toczniu rumieniowatym uktadowym
— definicja, sposoby uzyskania

Remission in patients with systemic lupus erythematosus:
definition and methods for its achievement

Maria Majdan

Klinika Reumatologii i Uktadowych Choréb Tkanki tacznej, Uniwersytet Medyczny w Lublinie

Department of Rheumatology and Systemic Connective Tissue Disorders, Medical University of Lublin

Toczeh rumieniowaty uktadowy (TRU) jest chorobg o zréz-
nicowanych obrazach klinicznych oraz réznej aktywnosci
klinicznej. Aktualne (2014 r.) rekomendacje dotyczace po-
stepowania w TRU moéwig o koniecznosci prowadzenia le-
czenia ukierunkowanego na cel (T2T), jakim jest remisja lub
niska aktywnos¢ choroby. Definicja remisji w TRU jest trud-
na do sprecyzowania: czy ma to by¢ ustgpienie wszystkich
objawoéw klinicznych i serologicznych czy remisja kliniczna
przy stale obecnych zaburzeniach serologicznych (SACQ).
W 2012 r. w rekomendacjach EULAR dotyczacych postepo-
wania w toczniowym zapaleniu nerek (TZN) doktadnie spre-
cyzowano pojecie czesciowej i catkowitej remisji w TZN: pra-
widtowa lub prawie prawidtowa filtracja ktebuszkowa (GFR)
(~10%): GFR > 50 ml/min, jezeli poprzednio byta nieprawi-
dtowa, oraz biatkomocz < 0,5 g/dobe. Za czesciowa remisje
uznaje sie stan z prawidtowym lub prawie prawidtowym
GFR oraz zmniejszenie wartosci biatkomoczu > 50% w po-
rébwnaniu z punktem wyjscia, ale < 1,5 g/dobe (wartosci
subnefrotyczne). W innych postaciach TRU nie ma tak jed-
noznacznie sprecyzowanego pojecia remisji.

Celem terapii farmakologicznej TRU powinna by¢ remisja
lub ewentualnie mata aktywnos¢ choroby przy odstawie-
niu terapii immunosupresyjnej. Do remisji powinno prowa-
dzi¢ leczenie minimalizujace dziatania niepozadane lekow.
Prawdziwym wyzwaniem terapeutycznym sg postacie cho-
roby przewlekle aktywne oraz oporne na leczenie.

Definition of remission in systemic lupus erythematosus,
and how to achieve it. Diversity of clinical picture and dis-
ease activity are very characteristic for systemic lupus ery-
thematosus (SLE). Treat to target (T2T) recommendations
(2014) suggest that achieving low disease activity or com-
plete remission in SLE is associated with better outcomes.
However, it is difficult to accurately define remission in
patients with SLE. Are SLE patients serologically active but
clinically quiescent (SACQ) still in remission?

Remission in lupus nephritis — complete renal response —is
defined by EULAR (2012) as urine protein: creatinine ratio
< 0.5 g/day and normal or near-normal (within 10% of nor-
mal glomerular filtration rate (GFR) if previously abnormal)
GFR. Partial renal response, defined as > 50% reduction in
proteinuria to subnephrotic levels and normal or near nor-
mal GFR, should be achieved preferably within 6 months.
In the other clinical types of SLE it is difficult to give such
a precise definition of remission. We are still waiting for
better tools enabling its formulation.

The goals of pharmacological therapy in SLE should be the
remission or low disease activity without/with low dose
corticosteroids. The treatment leading to remission should
take into consideration drug-related side effects. The real
therapeutic challenge lies in treatment of patients with
persistent disease activity and in refractory SLE.
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Czestos¢ wystepowania przeciwciat antycentromerowych i przeciwko
cyklicznemu cytrulinowanemu peptydowi u chorych na pierwotny zespét
Sjogrena oraz analiza implikacji klinicznych ich wystepowania w badane;j

grupie chorych

The prevalence of anticentromere antibodies and anti-cyclic citrullinated peptide
antibodies in patients with primary Sjogren’s syndrome and the analysis of the clinical
implications of their occurrence in the study group
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Wstep: W zespole Sjogrena (ZS) typowe jest wystepowa-
nie przeciwciat anty-SS-A, anty-SS-B, ale obserwuje sie tez
przeciwciata ACA i ACPA. Sugeruje sie, ze w ZS u chorych
z obecnymi ACA wystepuje wigksze ryzyko zajecia ptuc, na-
tomiast przeciwciata ACPA wiazg sie z wystapieniem zapa-
lenia stawow.

Cel pracy: Poréwnanie czestosci wystepowania przeciwciat
ACA i ACPA u chorych z ZS w poréwnaniu z chorymi z obja-
wami suchosci bez ZS. Powigzanie wystepowania przeciw-
ciat ACA ze zmianami w ptucach oraz ACPA z zapaleniem
stawow.

Materiat i metody: Grupe | stanowili chorzy z 7S (n = 75),
natomiast grupe Il chorzy z objawami suchosci bez ZS (n =
38). Rozpoznanie ZS - $rednio 12 miesiecy. Przeciwciata ACA
oznaczano metodg dot-blot, ACPA metoda chemilumine-
scencji. W analizie statystycznej zastosowano test Fishera,
istotnos¢ p < 0,05. Na badania uzyskano zgode Komisji Bio-
etycznej. Badanie sfinansowano z grantu NCN 2012/05/N/
NZ5/02838.

Wyniki: W grupie | przeciwciata ACA wystepowaty u 4%
chorych, w grupie Il nie stwierdzono przeciwciat ACA. Prze-
ciwciata ACPA wystepowaty u 13% pacjentéw w grupie |
i 8% w grupie Il (bez istotnosci statystycznej). W grupie |
zapalenie stawéw stwierdzono u 60% pacjentéw ACPA+
i 14% ACPA— (p < 0,05). W grupie Il z obecnoscig przeciwciat
ACPA nie wykazano zapalenia stawéw, a u 6% bez przeciw-
ciat ACPA wystepowato zapalenie. Nie stwierdzono roznicy
w zajeciu ptuc u chorych ACA+ i ACA-.

Whioski: Czestos¢ wystepowania ACA w badanej grupie
0s06b z ZS byta podobna do stwierdzanej przez innych ba-
daczy. Obecnos¢ ACA w ZS nie wiazata sie ze zwiekszona
czestoscig wystepowania zmian w ptucach. Stwierdzono
wiekszg czestos¢ wystepowania zapalenia stawéw u cho-
rych z ZS ACPA+ niz ACPA- (p < 0,05). Nie odnotowano za-
leznosci miedzy obecnoscig przeciwciat ACPA a zapaleniem
stawow u chorych z zespotem suchosci bez ZS.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: The presence of anti-SS-A and anti-SS-B anti-
bodies is typical for Sjogren’s syndrome (SS); ACA and ACPA
antibodies are also observed. In SS it is suggested that the
presence of ACA antibodies is associated with the risk of
increased pulmonary involvement and of the occurrence of
ACPA antibody with arthritis.

Objective: Comparing the frequency of ACA and ACPA
antibodies’ presence in SS patients and in patients with
dryness symptoms (DS) without SS. Establishing the cor-
relation between ACA antibodies’ presence and pulmonary
involvement and the presence of ACPA antibodies and ar-
thritis.

Material and methods: Group | — SS patients (n = 75);
group Il — patients with DS without SS (n = 38). The SS di-
agnosis was 12 months on average. ACA — dot-blot meth-
od; ACPA — chemiluminescence method. Fisher statistical
test was performed with p < 0.05. The bioethics commis-
sion approval was obtained. Financing was with grant NCN
2012/05/N/NZ5/02838.

Results: ACA antibodies: group | — 4%, group Il — no. ACPA
antibodies: group | — 13%, group Il — 8% (no statistical sig-
nificance). Group I: arthritis in 60% of patients with ACPA+
and 14% of ACPA- patients. Group II: arthritis in 0% of
ACPA+ and 6% of ACPA- patients. There was no difference
in pulmonary involvement between ACA+ and ACA- pa-
tients. The prevalence of ACA antibodies in the studied
group of patients with SS was similar to found by other
investigators.

Conclusions: The presence of ACA antibodies in SS is not
associated with the frequency of pulmonary involvement.
Arthritis occurs more frequently in SS patients with ACPA
antibodies than those without ACPA- (p < 0.05). No correla-
tion between presence of ACPA antibodies and arthritis in
individuals with DS without SS was established.
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Objaw zjezdzalni — préba zdefiniowania charakteru
zmian ultrasonograficznych w tetnicach pachowych
w olbrzymiokomérkowym zapaleniu tetnic

Slide sign: attempt to define alterations in the axillary arteries in patients
with giant cell arteritis

Marcin Milchert, Marek Brzosko
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Wstep: Istnieje potrzeba opracowania prostego, wiarygod-
nego badania do diagnostyki zapalenia zewnatrzczaszko-
wego odcinka duzych tetnic w przebiegu olbrzymiokomor-
kowego zapalenia tetnic (GCA). Badanie ultrasonograficzne
metodg color duplex (CDS) jest najbardziej obiecujgca me-
toda.

Cel pracy: Zdefiniowanie objawéw ultrasonograficznych
zapalenia tetnic pachowych i okreélenie ich przydatnosci.
Materiat i metody: U 81 chorych na GCA przeprowadzono
obustronne badanie CDU tetnic pachowych. Zdefiniowano
objaw zjezdzalni jako pogrubienie éciany tetnicy pachowej
(hipoechogenne, homogenne, z zatartg struktura powodu-
jaca zanik granicy intima—media, zwykle okrezne, wzdtuz
dtugiego odcinka naczynia — nieograniczone do podziatu
tetnic), ktéoremu towarzyszy normalnej grubosci Sciana
tetnicy ramiennej z prawidtowa struktura intima-media.
Definicja obejmuje opis zmian patologicznych w tetnicy pa-
chowej, ktora jest typowa lokalizacja dla zmian zapalnych,
w potaczeniu z prawidtowym obrazem tetnic ramiennych,
ktore zwykle nie s zajete w GCA lub s3 zajete proksymal-
nie per continuum, a takze cechy umozliwiajace réznicowa-
nie z miazdzyca.

Wyniki: Dodatni objaw zjezdzalni stwierdzono u 23 cho-
rych. U wszystkich obserwowano objaw halo w tetnicach
pachowych, ktéry odpowiada zapaleniu tetnic.

Whioski: Objaw zjezdzalni ma podobnga przydatnosé diag-
nostyczng w zapaleniu duzych tetnic jak objaw halo. Zgod-
nos¢ pomiedzy tymi objawami wynosita 100%. Chociaz ob-
jaw zjezdzalni nie przewaza nad uznanymi metodami, jest
prosty do zdefiniowania i moze by¢ tatwiejszy do zbadania.

Introduction: There is a need for simple and reliable tests
for the diagnosis of extracranial large vessel in course of
giant cell arteritis (GCA). Color duplex sonography (CDS) is
most promising.

Objective: To present an idea to define and verify a novel
sonographic sign of axillary arteritis.

Material and methods: Bilateral CDU examination of at le-
ast axillary and brachial arteries was performed in 81 GCA
patients. Slide sign was defined as positive if there was
increased axillary artery wall thickening, (hypoechoic, ho-
mogeneous, with distorted wall structure resulting in no
clear intima-media structure, usually circumferential, over
long distance but not limited only to the place of arterial
bifurcation), that was followed by a brachial artery witho-
ut wall thickening and with normal intima-media structure
(clear double line). This definition contains a description of
pathological findings in the axillary artery, which is a typical
location for vasculitis, normal findings in the brachial arte-
ry, which is typically not involved in vasculitis or involved
only per continuum in a proximal part, and some features
to help to exclude arteriosclerosis.

Results: Positive slide sign was found in 23 patients. They
matched the patients with ultrasonographic halo sign — ty-
pical for axillary vasculitis.

Conclusions: Slide sign compared with large vessel halo
sign shows non-inferior diagnostic performance, as congru-
ence between the two methods was 100%. Although slide
sign does not bring additional diagnostic value over signs
of axillary vasculitis, it is easier to define and seems simpler
to observe.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Ocena jakosci zycia i postepow procesu rehabilitacji u pacjentow
po rekonstrukcji mieSnia nadgrzebieniowego w przebiegu
zmian o podtozu reumatycznym

Quality of life and progress in rehabilitation of patients after supraspinatus muscle
reconstruction due to rheumatic diseases

Andrzej Niewinski, Katarzyna Kaniewska, Zofia Dzieciot-Anikiej, Agnieszka Dakowicz
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Wstep: Celem pracy byta prospektywna ocena jakosci zycia
chorych na reumatoidalne zapalenie stawéw (RZS) przed
zabiegiem naprawczym stawu ramiennego i po zabiegu
oraz ocena wptywu postepowania rehabilitacyjnego na ja-
kos¢ zycia chorych.

Cel pracy: Ocena wptywu leczenia fizjoterapeutycznego
na jakos¢ zycia pacjentéw w wymiarze zdrowia fizycznego
i psychicznego ocenianego na podstawie kwestionariusza
SF-36 oraz ocena niepetnosprawnosci pacjentéw na pod-
stawie kwestionariusza DASH.

Materiat i metody: W badaniu dokonano oceny jakosci
zycia z zastosowaniem kwestionariusza SF-36 i kwestiona-
riusza niepetnosprawnosci koficzyny gornej DASH. Badania
ankietowe przeprowadzono w czterech etapach: przed za-
biegiem naprawczym, 6, 12 oraz 24 tygodnie po zabiegu na-
prawczym. Proces rehabilitacji rozpoczeto po 6 tygodniach,
a zakoriczono 24 tygodnie po zabiegu naprawczym. Rehabi-
litacja trwata 18 tygodni i obejmowata zabiegi odbywajace
sie 3 razy w tygodniu. Badania przeprowadzono u 26 0s6b
w wieku od 23 do 67 lat z uszkodzeniem stozka rotatorow
w przebiegu zmian o podtozu reumatoidalnym.

Wyniki: U wszystkich chorych po 6 tygodniach rehabilita-
cji obserwowano poprawe sprawnosci konczyny gornej
w skali DASH, przy czym zwiekszata sie ona dalej po kolej-
nych 12 tygodniach. W celu uzyskania poprawy w zakresie
sfery zdrowia psychicznego w skali SF-36 najdtuzszego
okresu rehabilitacji wymagali chorzy powyzej 50. roku zy-
cia oraz osoby niepracujgce. W sferze fizycznej poprawe
stwierdzono juz po 6 tygodniach rehabilitacji. Protokét re-
habilitacyjny dotyczacy postepowania u chorych po zabiegu
naprawczym stawu ramiennego wymaga indywidualizacji

w zaleznosci od wieku chorych i typu uszkodzenia.
Whioski: Skale DASH i SF-36 stanowig przydatne narzedzia

do prospektywnej oceny postepéw rehabilitacji chorych po
zabiegu naprawczym stawu ramiennego.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: The aim of the study was prospective evalu-
ation of quality of life in patients with rheumatoid arthritis
(RA) before and after supraspinatus muscle reconstruction
as well as evaluation of rehabilitation influence on pa-
tients’ quality of life.

Objective: The influence of physiotherapy was evaluated
regarding physical and mental condition using the SF-36
questionnaire. Furthermore, evaluation of patients’ disabil-
ity was conducted using the DASH questionnaire.

Material and methods: Evaluation of quality of life was
conducted using SF-36 and DASH questionnaires of upper
limb disability. The survey was conducted in four phases:
before reconstruction, and 6, 12 and 24 weeks after the pro-
cedure. Rehabilitation was introduced after 6 weeks and
finished 24 weeks after the reconstruction. The therapy
was performed three times a week for 18 weeks. Examina-
tion was conducted in 26 patients with rotator cuff damage
in the course of rheumatoid diseases, age 23-67 years.
Results: Every patient after 6 weeks of rehabilitation
showed improvement of upper limb efficiency according
to the DASH scale, and further improvement was observed
after the next 12 weeks. In order to obtain improvement in
mental condition according to the SF-36 scale the longest
rehabilitation was required in patients over 50 years old
and unemployed. Improvement in physical condition was
observed after 6 weeks of therapy. Rehabilitation proceed-
ings for patients after supraspinatus muscle reconstruction
require individualization according to age of patients and
the type of damage.

Conclusions: DASH and SF-36 questionnaires are useful
tools for prospective assessment of rehabilitation progress
in patients after supraspinatus muscle reconstruction.
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Wptyw kaempferolu na zmiany histomorficzne kosci udowej indukowane
niedoborem estrogendw u szczuréw

Effect of kaempferol on histomorphic structure of estrogen-deficiency-induced bone
structure of the femoral bone in rats
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Wstep: Osteoporoza pomenopauzalna oraz bedace jej na-
stepstwem ztamania sg narastajgcym problemem w kra-
jach rozwijajacych sie. Yang i wsp. (2011) wykazali, ze
kaempferol jest aktywnym flawonoidem zawartym w na-
sionach Cuscuta chinensis zdolnym do pobudzania osteo-
blastow.

Cel pracy: Ocena wptywu kaempferolu na zaburzenia struk-
tury tkanki kostnej u szczuréw wywotane niedoborem es-
trogendw.

Materiat i metody: Badanie przeprowadzono na 24 sami-
cach szczuréw szczepu Wistar podzielonych na 3 grupy:
grupa SHAM — szczury, u ktérych zostata wykonana ope-
racja ,Sham”, grupa OVX-C — kontrolna grupa poddana
owariektomii, grupa OVX-K — grupa poddana owariektomii
i otrzymujaca kaempferol. Po 8 tygodniach od wykonania
zabiegéw przez kolejne 8 tygodni podawano kaempferol
przez sonde dozotadkowa (grupa OVX-K) lub sl fizjologicz-
na (grupy SHAM i OVX-C). Po usmierceniu zwierzat pobrano
kosci udowe do badan histomorfometrycznych.

Wyniki: Wyniki badan histomorfometrycznych dla grup
OVX-C, SHAM i OVX-K przedstawiono w tabeli 1.

Whnioski: Kaempferol wptywa korzystnie na zaburzenia
struktury tkanki kostnej wywotane niedoborem estroge-
NOW U SZCZUrOW.

Introduction: Postmenopausal osteoporosis and osteo-
porotic fractures are an increasing problem in develop-
ing countries. Yang et al. (2011) reported that kaempferol,
which was isolated from seeds of Cuscuta chinensis, is an
active flavonoid stimulating osteoblast activity.

Objective: To present research on the assessment of kae-
mpferol’s influence on estrogen-deficiency-induced bone
structure disturbances in rats.

Material and methods: The study was performed on 24
Wistar female rats divided into 3 groups: SHAM — rats un-
dergoing “Sham” operation, OVX-C — control group that
underwent ovariectomy, OVX-K — rats undergoing ovarie-
ctomy and receiving kaempferol. Kaempferol (OVX-K) and
saline solution (SHAM and OVX-C) were administered in-
tragastrically for 8 weeks (from day 56 to day 112). The an-
imals were sacrificed on day 112 and femoral bones were
obtained for histomorphological examination.

Results: Histomorphometric parameters in OVX-C, SHAM
and OVX-K groups are presented in Table 1.

Conclusions: Kaempferol has a beneficial influence on es-
trogen-deficiency-induced disturbances of bone structure
in rats.

Tabela 1. Wyniki badan histomorfometrycznych dla grup OVX-C, SHAM i OVX-K
Table 1. Histomorphometric parameters in OVX-C, SHAM and OVX-K groups

Parametr/Parameter OVX-C SHAM OVX-K
Tb.Th. [mm] 40.99 +4.06 40.98 +8.03 48.50 £8.06
BV/TV [%]*# 0.17047 +0.022179 0.28931 +0.068502 0.24102 +0.036659
B.Ar. [mm?]* 0.23758 +0.080028 0.47472 +0.176704 0.45534 +0.124913
TAr. [mm?] 1.42 +0.53 1.62 +0.36 1.87 +0.34
B.Pm. [mm]** 9.67 +3.07 18.57 +3.86 15.52 +2.78
BS/TV [mmZ/mm?]*# 8.36 +1.27 14.19 +2.45 9.98 +8.36
BS/BV [mm?/mm?] 49.15 +4.69 50.16 +9.25 42.18 +6.87

B.Ar. — catkowita powierzchnia kosci beleczkowatej, B.Pm. — obwdd kosci beleczkowatej, BS — powierzchnia prébki tkanki kostnej, BV —
objetosc probki tkanki kostnej, TAr. — reprezentatywna powierzchnia tkanki, Tb.Th. — Srednia grubos¢ beleczek kostnych, TV — objetos¢ probki
kosci beleczkowatej; *OVX-C vs OVX-K, p < 0,05; *OVX-C vs SHAM, p < 0,05. Wyniki przedstawiono jako Srednia + odchylenie standardowe.

B.Ar. — total trabecular bone area, B.Pm. — trabecular bone perimeter, BS — bone surface, BV — bone volume, TAr. — representative tissue
area, Th.Th. — mean trabecular thickness, TV — trabecular bone volume *OVX-C vs. OVX-K, p < 0.05; *OVX-C vs. SHAM, p < 0.05. Results
presented as mean + SD.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Wptyw mangiferyny na gestos¢ mineralng kosci u szczuréw z osteoporoza
indukowang niedoborem estrogenéw

Effect of mangiferin on bone mineral density in rats with osteoporosis induced
by estrogen deficiency
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Wstep: Osteoporoza pomenopauzalna oraz bedace jej na-
stepstwem ztamania sg narastajgcym problemem w krajach
rozwijajacych sie. Ang i wsp. (2011) wykazali, ze mangifery-
na hamuje aktywacje osteoklastéw przez ligand aktywato-
ra receptora jadrowego czynnika kB (RANKL), ktory odgry-
wa istotna role w patomechanizmie rozwoju osteoporozy.
Cel pracy: Ocena wptywu mangiferyny na gestos¢ mine-
ralng kosci (BMD) u szczuréw z osteoporoza indukowang
niedoborem estrogendw.

Materiat i metody: Badanie przeprowadzono na 16 sami-
cach szczuréw szczepu Wistar, u ktérych w 12. tygodniu
zycia wykonano owariektomie. Zwierzeta podzielono na
2 grupy: OVX-C (grupa kontrolna otrzymujaca sél fizjolo-
giczng) i OVX-M (grupa otrzymujaca mangiferyne w dawce
10 mg/kg m.c.). Podawanie mangiferyny rozpoczeto 3 mie-
sigce po wykonaniu owariektomii i kontynuowano przez
kolejne 3 miesigce. W 1., 91. i 181. dniu wykonano badanie
densytometryczne (Hologic Discovery W 81507) catego cia-
ta oraz kosci udowych i piszczelowych.

Wyniki: W 91. dniu badania grupy nie roznity si¢ masa ciata
ani BMD ocenianymi dla catego kos¢ca oraz kosci udowych
i piszczelowych. W 182. dniu, po 3 miesigcach podawania
mangiferyny, stwierdzono istotnie wiekszg wartos¢ BMD
kosci piszczelowych w grupie OVX-M w poréwnaniu z gru-
pa OVX-C (0,234 +0,016 g/cm? vs 0,205 +0,021 g/cm?, p =
0,01). Wartosci masy ciata, BMD catego kos¢ca i BMD
kosci udowych nie roznity sie pomiedzy grupami.

Whioski: Mangiferyna moze mie¢ korzystny wptyw na indu-
kowane niedoborem estrogenéw zmniejszenie BMD kosci.
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Introduction: Postmenopausal osteoporosis and osteopo-
rotic fractures are an increasing problem in developing
countries. Ang et al. (2011) reported that mangiferin inhib-
its receptor activator of nuclear factor kB ligand (RANKL)
induced activation of osteoclasts. Activation of osteoclasts
with RANKL plays an important role in the pathomecha-
nism of osteoporosis development.

Objective: Assessment of the mangiferin influence on bone
mineral density in rats with osteoporosis induced by estro-
gen deficiency.

Material and methods: The study was conducted on 16
12-week-old Wistar female rats, which underwent ovariec-
tomy on day 1. Animals were divided into 2 groups: OVX-C
— control group receiving saline solution, OVX-M — rats re-
ceiving mangiferin 10 mg/kg. Mangiferin (OVX-M) and sa-
line solution (OVX-C) were administered intragastrically for
3 months (from day 91 to day 180). Bone mineral density
(BMD) of total body and tibial and femoral bones was mea-
sured with Hologic Discovery W 81507 on days 1, 91 and 181.
Results: On day 91 there was no difference in total body
BMD, femoral and tibial BMD, and body weight between
groups. On day 182, after 3 months of mangiferin adminis-
tration, tibial BMD was significantly higher in OVX-M than
in OVX-C (0.234 +0.016 g/cm? vs. 0.205 +0.021 g/cm?, p =
0.01). No differences in total body BMD, femoral BMD
and body weight were found.

Conclusions: Mangiferin may have a beneficial influence
on estrogen-deficiency-induced decrease in BMD.
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Co reumatolog powinien wiedzieé, diagnozujac chorego na miopatie?

What should a rheumatologist know to diagnose a patient with myopathy?

Marzena Olesiniska
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Miopatie sg grupa choréb miesni szkieletowych o zréznico-
wanej patogenezie, obrazie klinicznym i rokowaniu. Wsréd
ich przyczyn nalezy wymieni¢: przewlekty autoimmunolo-
giczny proces zapalny, defekty genetyczne biatek struktural-
nych komérek miesniowych, wrodzone lub nabyte defekty
metaboliczne, choroby uktadu nerwowego i gruczotéw wy-
dzielania wewnetrznego, zakazenia, leki i toksyny. Punktem
zainteresowania reumatologii s3 idiopatyczne miopatie za-
palne, choroby o podtozu autoimmunologicznym, jednak
ustalenie takiego rozpoznania powinno by¢ poprzedzone
wnikliwag diagnostyka wykluczajgca inne przyczyny uszko-
dzenia miesni.

Powszechnie zgtaszana dolegliwoscig chorych na miopatie
jest ostabienie lub bél miesni oraz zta tolerancja wysitku,
ktérym towarzysza nieprawidtowosci w badaniach laborato-
ryjnych, np. wzrost stezenia kinazy kreatynowej (CK) w suro-
wicy czy mioglobiny w moczu.

Bol miesni (myalgia) pojawia sie najczesciej po intensywnym
wysitku u 0s6b nieprzygotowanych kondycyjnie, po urazach
lub innych stanach prowadzacych do rabdomiolizy oraz
w przebiegu zakazen (czesciej wirusowych). Do innych przy-
czyn mialgii zalicza sie toksyczny wptyw lekéw lub alkoholu,
niedoczynnos¢ tarczycy badz metaboliczne choroby kosci.
Zta tolerancja wysitku moze wynika¢ z miopatii o podtozu
metabolicznym lub dystroficznym. Miopatie metaboliczne
sg heterogenna grupa stanéw chorobowych z zaburzonymi
przemianami energii w miocytach, ktérych efektem sg za-
burzenia funkcjonowania miesni szkieletowych. W pierwot-
nych miopatiach metabolicznych za powyzsze zaburzenia od-
powiada wrodzony defekt lub niedob6r enzymatyczny, a we
wtérnych endokrynopatie lub dyselektrolitemia.

Dystrofie miesniowe stanowig grupe wrodzonych choréb
objawiajacych sie zréznicowanym pod wzgledem lokalizacji
i przebiegu, postepujacym ostabieniem i zanikiem miesni.
Rozwijajg si¢ na podtozu mutacji genéw kodujacych biatka
strukturalne miesni. Czes¢ dystrofii miesniowych, takich jak
dystrofia Beckera, obreczy koniczyn, powieziowo-topatkowo-
-ramienna czy miotoniczna, pojawia sie u nastolatkéw i do-
rostych w postaci postepujacego ostabienia miesni ze wzro-
stem CK, co sugeruje miopatie idiopatyczna. Ponadto w nie-
ktérych przypadkach mozna stwierdzi¢ nacieki zapalne
w miesniach.

Zwiekszenie stezenia CK w surowicy u osoby z ostabieniem
sity miesnimoze stanowic istotny powdd do poszerzenia diag-
nostyki. Zwiekszone wartosci CK stwierdzono jednak u oséb
w spoczynku, bez objawéw miesniowych, czesciej u mez-
czyzn i Afroamerykandw. Innymi przyczynami izolowanego
wzrostu CK moga by¢ intensywny trening fizyczny, zwtaszcza
u 0séb nieprzygotowanych kondycyjnie, czeste urazy miesni,

Myopathies are a group of musculoskeletal disorders with
various pathogenesis, clinical features and prognosis. Their
causes include a chronic autoimmune inflammatory pro-
cess, genetic defects of structural proteins in muscle cells,
congenital or acquired metabolic defects, diseases of the
nervous system and endocrine glands, infections, drugs
and toxins. Rheumatology focuses its interest on idiopathic
inflammatory myopathies, and diseases of autoimmune or-
igin; however, making such a diagnosis should be preceded
by thorough diagnostics to rule out other possible causes
of muscle damage.

Patients with myopathies commonly complain about mus-
cle weakness/pain and poor exercise tolerance which are
accompanied by abnormalities in laboratory tests such as
elevated serum creatinine kinase (CK) levels or urine myo-
globin levels.

Muscle pain (myalgia) typically develops after intensive ex-
ertion in people with insufficient fitness levels, after inju-
ries or other conditions leading to rhabdomyolysis, and sec-
ondary to infections (more commonly of viral origin). Other
causes of myalgia include toxic effects of drugs or alcohol,
hypothyroidism or metabolic bone diseases.

Poor exercise tolerance can be a consequence of metabolic
or dystrophic myopathies. Metabolic myopathies are a het-
erogeneous group of pathological conditions which involve
disorders of energy metabolism in myocytes giving rise to
skeletal muscle dysfunction. In primary metabolic myopa-
thies, the disorders outlined above arise from a congenital
enzymatic defect/deficiency, whereas secondary metabolic
myopathies are attributed to endocrinopathies or dyselec-
trolytemia.

Muscular dystrophies are a group of congenital diseases
characterized by progressive muscle weakness and atro-
phy having a variable location and course. They result from
mutations in genes encoding structural muscle proteins.
Some dystrophy types, such as Becker muscular dystrophy,
limb-girdle muscular dystrophy, facioscapulohumeral mus-
cular dystrophy or myotonic muscular dystrophy, manifest
in juveniles and adults as progressive muscular weakness
accompanied by CK elevation, suggesting idiopathic myo-
pathy. Furthermore, inflammatory infiltrations in the mus-
cle tissue can be seen in some cases.

An increased CK concentration in people with impaired
muscle strength can be an important factor justifying an
extension of the diagnostic process. Elevated CK levels,
however, have also been noted in resting individuals with-
out muscle-related symptoms, more frequently in men and
Afro-Americans. Other possible causes of isolated CK ele-
vation include intense physical activity (particularly in in-
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alkoholizm, toksyczny wptyw lekéw, niedoczynnosé tarczycy,
dystrofie miesniowe i miopatie metaboliczne.
Wystepowanie mioglobiny w moczu zmienia jego barwe
na bragzowa o ré6znym nasileniu. Mioglobina jest uwalniana
do krwiobiegu z martwiczo zmienionych miesni. W ciezkich
przypadkach istnieje ryzyko ostrej niewydolnosci nerek oraz
zaburzen elektrolitowych i metabolicznych. Przyczyna nasi-
lonej rabdomiolizy moga byc¢ rozlegte urazy, niedokrwienie
tkanek, toksyczny wptyw lekéw i jadow, zakazenia wirusowe
i bakteryjne, zaburzenia metaboliczne i ekstremalne zmia-
ny temperatury ciata (goraczka, hipotermia). Diagnostyka
miopatii wymaga szerokiej wiedzy na temat zjawisk fizjolo-
gicznych mieszczacych sie w zakresie normy oraz proceséw
patologicznych wptywajacych na uszkodzenie tkanki mies-
niowej, co pozwoli klinicyscie ustali¢ potrzebe i rodzaj ko-
niecznej terapii.
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dividuals with insufficient fitness levels), frequent muscle
injuries, alcoholism, toxic effects of drugs, hypothyroidism,
muscular dystrophies and metabolic myopathies.

The presence of myoglobin changes the colour of urine to
various intensities of brown. Myoglobin is released from ne-
crotic muscles into the bloodstream. In severe cases, there
is a risk of acute kidney failure, electrolyte and metabolic
disorders. Severe rhabdomyolysis can be induced by exten-
sive injuries, tissue ischemia, toxic effects of drugs and ven-
oms, viral and bacterial infections, metabolic disorders and
extreme changes in body temperature (fever, hypothermia).
Myopathy diagnostics requires a broad knowledge of phys-
iological phenomena which are considered the norm and
pathological processes contributing to muscle tissue dam-
age. In this way, clinicians are able to identify the need for
and the type of required treatment.
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Wystepowanie przeciwciat antyfosfolipidowych, ujetych i nieujetych
w kryteriach zespotu antyfosfolipidowego, u chorych z toczniem
rumieniowatym uktadowym - zwigzek z rozpoznaniem zespotu

antyfosfolipidowego i implikacje kliniczne

Occurrence of antiphospholipid antibodies which are included or not included
in classification criteria of antiphospholipid syndrome in patients with systemic lupus
erythematosus — relationship to diagnosis of antiphospholipid syndrome
and clinical aspects

Lidia Ostanek, Danuta Bobrowska-Snarska, Katarzyna Fischer, Marek Brzosko

Klinika Reumatologii, Choréb Wewnetrznych i Geriatrii, Pomorski Uniwersytet Medyczny w Szczecinie
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Cel pracy: Ocena czestosci wystepowania poszczegélnych
przeciwciat antyfosfolipidowych (aPL) u chorych z rozpo-
znaniem tocznia rumieniowatego uktadowego (TRU) oraz
ich zwigzek z rozpoznaniem zespotu antyfosfolipidowego
(APS) i najwazniejszymi objawami klinicznymi.

Materiat i metody: Zbadano 449 chorych na TRU, w tym
u 127 chorych ustalono rozpoznanie APS. Dokonano retro-
spektywnej oceny obrazu klinicznego chorych oraz wyni-
kéw badan immunologicznych z uwzglednieniem obecno-
sci przeciwciat antyfosfolipidowych: antykardiolipinowych
(aCL), przeciw B2-GPI (ap2-GPI), antykoagulantu tocznio-
wego (LA), przeciwko protrombinie (@PTR), przeciwko fos-
fatydyloserynie (aPS), przeciwko aneksynie V (AnV) oraz
przeciwko fosfatydyloetanolaminie (aPE).

Wyniki: U 31,2% chorych wystepowaty aCL 1gG, u 37,4%
aCL IgM, u 36,7% aP2-GPI, a LA u 22,8% chorych na TRU.
Sposréd aPL nieujetych w kryteriach APS aPTR stwierdzono
u 28,1%, aPS u 19,7%, AnV u 24,2%, a aPE u 21,1% chorych
na TRU. Z rozpoznaniem APS wigzato sie wystepowanie:
aPE [iloraz szans (OR) = 5,69], aCL IgG (OR = 4,37), LA (OR =
3,93), aPS (OR =3,19), aCL IgM (OR = 3,66) oraz aPTR (OR =
2,51). Ryzyko zakrzepicy wystepowato u chorych z obecno-
Scig AnV 1gG (OR = 4,06), aCL IgG (OR = 4,14), aCL IgM (OR =
3,14), aPTR (OR = 2,61), aB2-GPI (OR = 2,39), LA (OR = 2,75),
aPS (OR = 2,10). Ryzyko wystapienia powiktan potozniczych
stwierdzono u chorych z obecnoscig aPE IgM (OR = 4,41),
aCL IgM (OR = 3,45), LA (OR = 2,95), aCL IgG (OR = 2,76),
ap2-GPI (OR = 2,33), aPS (OR = 2,27) oraz aPTR (OR = 2,04).
Whnioski: Przeciwciata antyfosfolipidowe nieujete w kryte-
riach APS wystepuja stosunkowo czesto u chorych z APS
i TRU oraz wykazujg istotny zwigzek z rozpoznaniem APS,
jak réwniez najwazniejszymi jego objawami klinicznymi.

Objective: To evaluate of the prevalence of each of the anti-
phospholipid antibodies (aPLs) in patients diagnosed with
systemic lupus erythematosus (SLE), and their relationship
with the diagnosis of antiphospholipid syndrome (APS) and
the most important clinical symptoms.

Material and methods: We examined 449 patients with
SLE; in 127 patients APS was diagnosed. A retrospective
evaluation of the clinical picture and immunological data,
the presence of aPLs: anticardiolipin (aCL), anti-B2-GPI (aB2-
GPI), lupus anticoagulant (LA), anti-prothrombin (aPTR), an-
ti-phosphatidylserine (aPS), anti-annexin V (AnV), and anti-
phosphatidylserine (aPE) was carried out.

Results: In 31.2% of patients there occurred aCL IgG, in
37.4% aCl IgM, ap2-GPl in 36.7% and LA in 22.8% of pa-
tients with SLE. Among aPLs not included in the criteria APS
aPTR occurred in 28.1% of aPS in 19.7%, AnV in 24.2% and
aPE in 21.1% of patients with SLE. The diagnosis of APS was
related to the occurrence of: aPE (odds ratio [OR] = 5.69),
aClIgG (OR =4.37), LA (OR =3.93), aPS (OR = 3.19), aCL IgM
(OR = 3.66), and aPTR (OR = 2.51). The risk of thrombosis
occurred in patients with the presence of AnV IgG (OR =
4.06), aCL IgG (OR = 4.14), aCL IgM (OR = 3.14), aPTR (OR =
2.61), ap2-GPI (OR = 2.39), LA (OR = 2.75), aPS (OR = 2.10).
The risk of obstetric complications occurred in patients
with the presence of IgM aPE (OR = 4.41), aCL IgM (OR =
3.45), LA (OR = 2.95), aCL 1gG (OR = 2.76), aB2-GPI (OR =
2.33), aPS (OR = 2.27) and aPTR (OR = 2.04).

Conclusions: Antiphospholipid antibodies not included in
the APS criteria are relatively common in patients with APS
and SLE and demonstrate a significant association with
the diagnosis of APS, as well as its most important clinical
symptoms.
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Kontrowersje wokot leczenia bezobjawowej hiperurykemii

Controversies in treatment of asymptomatic hyperuricemia

Jolanta Parada-Turska
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Bezobjawowa hiperurykemia oznacza zwiekszone stezenie
kwasu moczowego (KM) w surowicy, powyzej 6 mg/dl, przy
braku klinicznych objawéw dny moczanowej. Leki zmniej-
szajace stezenie KM zaleca sie stosowa¢, gdy jego stezenie
we krwi wynosi > 12 mg/d|, wydalanie dobowe KM przekra-
cza 1200 mg oraz w profilaktyce i terapii zespotu rozpadu
guza. Wedtug najnowszych rekomendacji bezobjawowa
hiperurykemia nie wymaga leczenia farmakologicznego.
W tym czasie zaleca sie postepowanie niefarmakologiczne
(zmniejszenie masy ciata, zmiane trybu zycia, diete ubogo-
purynowg). Wiele przestanek wskazuje jednak, Zze hiper-
urykemia moze byc¢ predyktorem i niezaleznym czynnikiem
ryzyka wystapienia choréb metabolicznych, przewlektej
choroby nerek, choréb uktadu sercowo-naczyniowego (nad-
cisnienia tetniczego, choroby niedokrwiennej serca, niewy-
dolnosci serca, migotania przedsionkéw), jak tez $miertel-
nosci ogoélnej i z przyczyn sercowo-naczyniowych. Ostatnio
stwierdzono, ze hiperurykemia koreluje z czestoscig wyste-
powania choréb nowotworowych i $miertelnoscia z tego
powodu. Dlatego trwaja dyskusje nad celowoscia leczenia
bezobjawowej hiperurykemii, w przypadku gdy stezenie
KM we krwi jest mniejsze niz 12 mg/dl, a przekracza gor-
ne granice normy. Przed podjeciem decyzji o rozpoczeciu
terapii lekami obnizajacymi stezenie KM nalezy doktadnie
ocenic korzysci i ryzyko.

Kwas moczowy ma dziatanie pro- i antyoksydacyjne. Mate
stezenie KM we krwi wigze sie z wiekszg czestoscig wy-
stepowania choroby Alzheimera, Parkinsona, udaru nie-
dokrwiennego mozgu, depresji wystepujacej po udarze
mézgu, co sugeruje neuroprotekcyjne, a przynajmniej
prognostyczne znaczenie KM. W zwigzku z tym znacz-
ne zmniejszenie stezenia KM wydaje sie nieuzasadnione.
Istniejg przestanki kliniczne wskazujace na korzystne efek-
ty jednorazowego podawania KM w wybranych nagtych
stanach neurologicznych.
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Asymptomatic hyperuricemia is a clinical condition char-
acterized by elevated serum uric acid concentrations ex-
ceeding 6 mg/dl with neither clinical symptoms nor signs
of gout. Patients with sustained serum urate concentration
> 12 mg/d|, patients excreting > 1200 mg of urate in 24-
hour urine and patients with tumor lysis syndrome are rec-
ommended to undergo a pharmacological urate lowering
therapy. According to current recommendations, asymp-
tomatic hyperuricemia does not require pharmacological
treatment. Non-pharmacological interventions, such as
body weight reduction, change of lifestyle and dietary pu-
rine restrictions, are advised. However, it has recently been
suggested that hyperuricemia can be an independent risk
factor for metabolic diseases, chronic kidney disease, and
cardiovascular diseases (arterial hypertension, ischemic
heart disease, cardiac failure, atrial fibrillation). It has re-
cently been demonstrated that there is a correlation be-
tween hyperuricemia and the frequency of cancer occur-
rence and mortality. Therefore, clinicians and researchers
urge that pharmacological treatment of asymptomatic
hyperuricemia should be re-considered. While treating
asymptomatic hyperuricemia, both potential benefits and
risks have to be carefully assessed.

Uric acid possesses both pro- and antioxidant properties.
A low serum concentration of uric acid correlates with
a higher prevalence of Alzheimer’s disease, Parkinson’s
disease, acute ischemic stroke and post-stroke depression.
Therefore, excessive reduction of serum urate seems to be
unjustified. On the other hand, there are reports of a ben-
eficial effect of acute administration of uric acid in some
sudden neurological diseases.
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Objawy pozastawowe i ich zwigzek z wybranymi markerami aktywnoSci
choroby zapalnej u chorych na seronegatywne spondyloartropatie zapalne

Extra-articular manifestations in association with selected disease activity indices
in patients with seronegative inflammatory spondyloarthropathies
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Wstep: Objawy pozastawowe w przebiegu spondyloartro-
patii zapalnych wystepuja z rézna czestoscig i z réznym na-
sileniem.

Cel pracy: Ocena wystepowania wybranych objawéw po-
zastawowych i ich zwigzku z wybranymi markerami aktyw-
nosci choroby zapalnej u chorych na spondyloartropatie
zapalne (S2).

Materiat i metody: Badaniami objeto 287 chorych na SZ,
w tym 131 chorych na zesztywniajace zapalenie stawow
kregostupa (ZZSK), 110 chorych na tuszczycowe zapalenie
stawdw (tZS) i 46 chorych z zespotem SAPHO. Oceniono
wskaznik BASDAI (Bath Ankylosing Spondylitis Disease Ac-
tivity Index), wynik w skali wzrokowo-analogowej (VAS),
wskaznik rozlegtosci i nasilenia zmian tuszczycowych (PASI)
oraz wystepowanie objawdw pozastawowych. Oznaczono
stezenie interleukiny (IL)-6, IL-18, IL-23, czynnika wzrostu
srodbtonka naczyniowego (VEGF), czynnika wzrostu na-
skorka (EGF), a takze antygen HLA-B27, odczyn Biernac-
kiego (OB), stezenie biatka C-reaktywnego (CRP). Badania
wykonano w ramach projektu badawczego finansowanego
przez NCN (UMO-2011/03/B/NZ5/04192).

Wyniki: Zapalenie btony naczyniowej oka wystepowa-
to u 35 (12,1%) chorych, zapalna choroba jelit u 10 (3,5%)
chorych, tuszczyca skéry u 93 (32,4%) chorych, tuszczyca
paznokci u 73 (25,4%) chorych, a amyloidoza u 3 (1,1%)
chorych. Pacjenci z zapaleniem btony naczyniowej oka
w poréwnaniu z pacjentami bez zapalenia mieli czesciej do-
datni HLA-B27 (p = 0,0001), dtuzszy czas trwania choroby
(p = 0,0002), wiekszg wartos¢ VAS (p = 0,0008) i BASDAI
(p = 0,0001), wieksze stezenia CRP (p = 0,003), IL-6 (p = 0,02)
i IL-18 (p = 0,03). U pacjentéw z zapalna choroba jelit w po-
réwnaniu z osobami bez tej choroby stwierdzono wieksza
wartos¢ VAS (p = 0,03), wieksze stezenie CRP (p = 0,0009)
i IL-6 (p = 0,0003). Pacjenci z tuszczycg paznokci w porow-
naniu z chorymi bez tuszczycy paznokci mieli dtuzszy czas
trwania choroby (p = 0,0009), wiekszg wartos¢ VAS (p =
0,006) i BASDAI (p = 0,03), wieksze stezenia CRP (p = 0,02)
i1L-23 (p = 0,04).

Whioski: Wystepowanie wybranych objawéw pozastawo-
wych u chorych na SZ wiaze sie z obecnoscia antygenu
HLA-B27 oraz aktywnoscia choroby.

Introduction: Extra-articular manifestations in spondyloar-
thritis (SpA) vary widely in terms of both frequency and se-
verity.

Objective: To assess the prevalence of extra-articular sym-
ptoms in constellation with various markers of disease ac-
tivity in SpA patients.

Material and methods: We studied 287 SpA patients: 131
had ankylosing spondylitis (AS), 110 has psoriatic arthritis
(PsA) and 46 had SAPHO. We assessed: Bath Ankylosing
Spondylitis Disease Activity Index (BASDAI), Visual Ana-
logue Scale (VAS), Psoriasis Area Severity Index (PASI), and
prevalence of extra-articular symptoms. Additionally we
assessed: interleukins (IL)-6, IL-18, IL-23, vascular endothe-
lial growth factor (VEGF), epidermal growth factor (EGF),
HLA-B27, erythrocyte sedimentation rate (ESR), and C-reac-
tive protein (CRP). This work was supported by a grant from
the National Science Centre in Poland (DEC-2011/03/B/
NZ5/04192).

Results: Uveitis was found in 35 (12.1%), inflammatory bow-
el disease (IBD) in 10 (3.5%), psoriasis in 93 (32.4%), nail
psoriasis in 73 (25.4%), and amyloidosis in 3 (1.1%) patients.
Patients with uveitis compared with patients without uve-
itis had higher prevalence of HLA-B27 (p = 0.0001), longer
disease duration (p = 0.0002), higher VAS (p = 0.0008) and
BASDAI (p = 0.0001) score, higher CRP (p = 0.003), IL-6 (p =
0.02) and IL-18 (p = 0.03) levels. Patients with IBD compared
with patients without IBD had higher VAS (p = 0.03), higher
CRP (p = 0.0009) and IL-6 (p = 0.0003) levels. Patients with
nail psoriasis compared with patients without nail psoria-
sis had longer disease duration (p = 0.0009), higher VAS
(p = 0.006) and BASDAI (p = 0.03) score, and higher CRP
(p =0.02) and IL-23 (p = 0.04) levels.

Conclusions: Extra-articular symptoms in SpA are connect-
ed with HLA-B27 positivity and disease activity.
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Zakazenia w chorobach reumatycznych u dzieci — wptyw choroby
czy leczenia?

Infections in rheumatic diseases in children: effect of the disease or medication?

Lidia Rutkowska-Sak

Klinika i Poliklinika Reumatologii Wieku Rozwojowego, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumatologii i Rehabilitacji

im. prof. dr hab. med. Eleonory Reicher w Warszawie

Rheumatology Clinic and Polyclinic of Developmental Age, Professor Eleonora Reicher National Institute of Geriatrics, Rheumatology

and Rehabilitation in Warsaw

Do rozwoju zapalnych, uktadowych choréb tkanki tacz-
nej dochodzi wskutek natozenia sie wptywu czynnikoéw
hormonalnych i érodowiskowych na predyspozycje gene-
tyczng w organizmie, w ktérym istniejg lub wytwarzaja
sie zaburzenia immunologiczne. Wéréd czynnikéw srodo-
wiskowych u dzieci najwazniejsze sg urazy oraz infekcje
wirusowe i bakteryjne. Czynniki infekcyjne moga wywotac
mechanizm autozapalenia badz autoimmunizacji poprzez
rézne kombinacje (bezposredni efekt cytotoksyczny, po-
liklonalna aktywacja limfocytéw, podobienstwo mie-
dzy antygenem drobnoustroju i antygenem organizmu
cztowieka, zaburzenie prezentacji antygenéw i regulacji
uktadu immunologicznego). Sprzyja temu ,niedojrzatosé
immunologiczna” okresu dzieciecego, state przebywanie
w zbiorowiskach dzieciecych (ztobki, przedszkola, szkoty)
i zwigzane z tym czeste infekcje. Udowodniono zwigzek
z przebytym zakazeniem paciorkowcem B-hemolizujgcym
grupy A w goraczce reumatycznej.

W rozwoju mtodzieficzego idiopatycznego zapalenia sta-
woéw moga odgrywac role zakazenia wirusem Epsteina-Barr
i cytomegalii. O etiopatogenetyczny zwigzek z mtodzien-
czym toczniem rumieniowatym uktadowym podejrzewa-
ny jest wirus Epsteina-Barr, z mtodzienczym zapaleniem
skérno-migsniowym —wirusy Coxsackie B, parwowirus B19,
wirus grypy, z mtodzienczymi postaciami zapalenia naczyn
— wirusy zapalenia watroby, paciorkowce, pratki gruzlicy,
z twardzing — kretek Borrelia burgdorferi. Leczenie stoso-
wane w chorobach autozapalnych i autoimmunizacyjnych,
wptywajace supresyjnie badz modulujgco na uktad immu-
nologiczny dziecka, usposabia do rozwoju réznych zakazen.
Potwierdzono, ze glikokortykosteroidy stosowane w terapii
w dawkach powyzej 10 mg/dobe w przeliczeniu na predni-
zon znacznie zwiekszaja ryzyko infekcji. Wskaznik ryzyka
wystapienia ciezkich zakazen podczas leczenia metotre-
ksatem w monoterapii jest stosunkowo maty, natomiast
znacznie zwieksza sie podczas leczenia biologicznego.
Wsréd lekéw biologicznych zarejestrowanych do terapii
dzieci najmniej ciezkich zakazen obserwowano podczas
stosowania etanerceptu. Najczestszymi zakazeniami sa
infekcje gérnych i dolnych drég oddechowych, a nastepnie
infekcje drog moczowych i uogoélnione bakteriemie. Pod-
czas wprowadzania do leczenia kolejnych lekéw biologicz-
nych czestos¢ wystepowania tych infekcji sie zwieksza. Ry-
zyko zakazen jest najwieksze w pierwszych 6 miesigcach
terapii. Istnieje wtedy takze mozliwos¢ uaktywnienia sie
utajonych zakazen drobnoustrojami oportunistycznymi,
w tym gruzlica.
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Systemic inflammatory connective tissue diseases result
from the accumulated effect of hormonal and environ-
mental factors and genetic predispositions in individuals
with existing or developing immune disorders. The most
important environmental factors in children include inju-
ries, and viral and bacterial infections. Infectious factors
can trigger the mechanism of autoinflammation or auto-
immunization via various combinations (direct cytotoxic
effect, polyclonal lymphocyte activation, mimicry between
microbial and human antigens, impairment of antigen
presentation and immune system regulation). Susceptibil-
ity to these factors is increased due to “immune immatu-
rity” associated with childhood, and regular contacts with
other children in large groups (nurseries, kindergartens,
schools), leading to frequent infections. There is a proven
link with a history of group A B-haemolytic streptococcal
infection in rheumatic fever.

An important role in the development of juvenile idiopath-
ic arthritis is thought to be attributable to infections with
Epstein-Barr virus and cytomegalovirus. There are also
suspected aetiopathogenetic relationships between juve-
nile systemic lupus erythematous and Epstein-Barr virus,
between juvenile dermatomyositis and Coxsackie B virus,
parvovirus B19 and flu virus, between juvenile types of vas-
culitis and hepatitis viruses, streptococci and tuberculosis
mycobacteria, and between sclerosis and Borrelia burgdor-
feri spirochetes. However, treatment used in autoinflam-
matory and autoimmune diseases, which has a suppres-
sive or modulatory effect on the child’s immune system,
predisposes to the development of various infections.

Glucocorticosteroids used for therapeutic purposes at
doses exceeding 10 mg/day (expressed as prednisone)
have been shown to markedly increase the risk of in-
fection. The risk index for severe infections developing
during methotrexate monotherapy is relatively low, but it
rises markedly in patients receiving biological treatment.
Among biologic drugs approved for pediatric use, the low-
est incidence of severe infections has been associated
with etanercept treatment. The infections most commonly
involve the upper and lower respiratory tract, followed by
the urinary tract and generalized bacteremias. As further
biologic drugs are introduced into treatment, the inci-
dence of these infections increases. The risk of infections
is the highest during the first 6 months of therapy. During
that period, there is also a possibility of activation of la-
tent infections with opportunistic microorganisms includ-
ing tuberculosis.
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Warto wspomnie¢, ze na zasadzie ,konkurencji” czynnik It is worth noting that, in line with the mechanism of
infekcyjny wywotujgcy chorobe immunizacyjng moze oka-  competition, an infectious agent triggering an immune
za¢ sie czynnikiem ochronnym przed rozwojem choroby  disease may turn out to be a protective agent preventing
o podtozu autoimmunizacyjnym. the development of a disease with an autoimmune basis.
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Choroby zalezne od 1gG4 - trzy r6zne postacie

IgG4-related disease — three different faces

Agata Sebastian?, Maria Misterska!, Agnieszka Hatoi?, Piotr Donizy?, Elzbieta Poniewierka3, Pawet Adamiec!,
Roksana Krecichwost!, Piotr Wiland!

IKatedra i Klinika Reumatologii i Chorob Wewnetrznych, Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

?Zaktad Patomorfologii i Onkologii Klinicznej, Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

*Katedra Gastroenterologii i Hepatologii, Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

Department of Rheumatology and Internal Medicine, Wroclaw Medical University

?Department of Pathomorphology and Clinical Oncology, Wroclaw Medical University

*Department of Gastroenterology and Hepatology, Wroclaw Medical University

Wstep: Choroba zwigzana z immunoglobuling G4 (IgG4-RD)
nalezy do rzadkich jednostek chorobowych o nieznanej
etiologii. Charakteryzuje sie zwiekszonym stezeniem IgG4
w surowicy — powyzej 1,35 g/, naciekami limfocytarnymi ze
zwiekszonym odsetkiem komérek 1gG4 w badaniu histo-
patologicznym oraz typowym wtdknieniem. Najczestsza
postacia choroby jest zapalenie trzustki z zajeciem drog z6t-
ciowych wystepujgce u 74% chorych. Do innych objawow
choroby naleza m.in.: powiekszenie weztéw chtonnych
jamy brzusznej i srodpiersia, zajecie gruczotéw Slinowych
i tzowych, nerek, ptuc i przestrzeni zaotrzewnowe;j.

Cel pracy: Przedstawienie trzech odrebnych przypadkow
klinicznych 1gG4-RD o r6znych lokalizacjach.

Materiat i metody: U pierwszego chorego wystepowato auto-
immunologiczne zapalenie trzustki. W drugim przypadku
stwierdzono chorobe Mikulicza, a w trzecim wspotwyste-
powanie IgG4-RD i zapalenia naczyn. U wszystkich chorych
obserwowano zwiekszone stezenie 1IgG4 w surowicy.
Wyniki: Ze wzgledu na obraz kliniczny i wyniki badania
histopatologicznego wysunieto podejrzenie choroby ukta-
dowej zwigzanej z podwyzszonym stezeniem IgG4 w suro-
wicy oraz naciekami ztozonymi z komérek IgG4 w tkankach.
Wykluczono inne choroby reumatologiczne oraz infekcje.
Zastosowano leczenie glikokortykosteroidami i uzyskano
znaczna poprawe.

Whioski: Choroba zwigzana z immunoglobuling G4 wy-
maga whnikliwej diagnostyki réznicowej z uwzglednieniem
sarkoidozy, choréb reumatycznych, choréb hematologicz-
nych oraz nowotwordéw. Jednym z kryteriéw réznicujacych
IgG4-RD od innych choréb jest szybka i spektakularna od-
powiedZ na zastosowanie glikokortykosteroidéw, bedgcych
lekami z wyboru w tej jednostce chorobowej.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: 1gG4-related disease (IgG4-RD) is a rare clin-
ical and pathologic disease entity of unknown etiology. Its
main features are increased serum concentrations of 1gG4
> 1.35 g/l, lymphocyte and IgG4+ plasma-cell infiltration with-
in tissues fibrosis. The classical presentation of 1gG4-RSD is
pancreatitis which is combined with the involvement of
biliary ducts in 74% of patients. Extrapancreatic manifesta-
tions include: abdominal or mediastinal lymphadenopathy;
the involvement of salivary glands and lacrimal glands, kid-
neys, lung, and retroperitoneum.

Objective: To report three different cases of 1IgG4-RD in dif-
ferent locations.

Material and methods: The first case presented type 1 au-
toimmune pancreatitis. The second one presented Miku-
licz’s disease, and the last one was the concomitant occur-
rence of systemic vasculitis and IgG4-RD. In all cases serum
1gG4 levels were significantly increased.

Results: In regard to the above-mentioned elements, a sys-
temic disease characterized by elevated serum levels of
IgG4 and lgG4-positive lymphoplasmacytic infiltrative le-
sions in several tissues was suspected. Immune-rheumatic
diseases and infectious diseases were excluded. Steroid
treatment was started, achieving a significant swift re-
sponse.

Conclusions: IgG4-related disease requires a careful differ-
ential diagnosis from other distinct disorders (sarcoidosis,
immune rheumatic diseases, hematologic diseases, malig-
nancies). Another distinctive feature is a fairly fast response
to steroids, which represents the first-choice therapy for
1gG4-RD.
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Wspoétwystepowanie chtoniakéw z wybranymi jednostkami chorobowymi
w reumatologii — opis trzech przypadkéw

Coexistence of lymphomas with some rheumatic disorders — report of three cases
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Wstep: U pacjentéw chorujacych na przewlekte choroby za-
palne stawdw wystepuje wieksze ryzyko rozwoju chtoniaka
niz w populacji ogélnej. Przetrwata stymulacja uktadu im-
munologicznego, jak w przypadku dtugo trwajacego zespotu
Sjogrena, moze zwiekszy¢ ryzyko rozwoju chtoniakéw nie-
ziarniczych z komorek B. Najczesciej rozwijaja sie wowczas
chtoniaki typu MALT, o niskim stopniu ztosliwosci i zazwyczaj
w pozaweztowej lokalizacji. Chtoniaki moga wystepowaé w sli-
niankach, ptucach, zotadku i gruczotach tzowych. Powszechnie
ich rozwoj kojarzy sie z wczesniej istniejgca chorobg autoim-
munologiczna i nagromadzeniem komérek B.

Cel pracy: Opis przypadkéw dotyczacych chorych hospitali-
zowanych w Klinice Reumatologii, u ktérych zdiagnozowano
chtoniaka.

Opis przypadkéw: Przypadek 1. U 65-letniej kobiety z zespo-
tem Sjogrena obserwowano w ciggu 2 lat trwania choroby
znaczne powiekszenie Slinianek przyusznych. Po biops;ji linia-
nek i wezta chtonnego ustalono rozpoznanie chtoniaka strefy
brzeznej MALT IV A. Rozpoczeto terapie wg schematu R-CVP
(rytuksymab—cyklofosfamid, winkrystyna, prednizolon) z do-
brym efektem.

Przypadek 2. Mezczyzna 63-letni z reumatoidalnym zapale-
niem stawdw w trakcie leczenia metotreksatem (MTX) zgto-
sit objawy niepozadane w obrebie przewodu pokarmowego.
Wykonano gastroskopie. Wyniki badania histopatologicznego
wycinkdw btony sluzowej zotadka wykazaty chtoniaka nieziar-
niczego CS Il EB (diffuse large-B-cell lymphoma immunoblastic
type; CD 20+, Ki67 > 70%). W leczeniu zastosowano schemat
R-CHOP (rytuksymab—cyklofosfamid, doksorubicyna, winkry-
styna, prednizolon).

Przypadek 3. U pacjentki z tuszczycowym zapaleniem stawdw
leczonej MTX oraz inhibitorem TNF-a nie stwierdzono zmniej-
szenia wartosci parametrow stanu zapalnego. W obrazie kli-
nicznym wystepowaty objawy polineuropatii oraz nadlepkosci
krwi (zawroty gtowy i omdlenia). Wyniki badan laboratoryjnych
wykazaty monoklonalng gammapatie IgM (33 g/l) i obecnos¢
21% limfocytéw w szpiku. Podjeto diagnostyke w kierunku
makroglobulinemii Waldenstréma, chtoniaka limfoplazmocy-
towego. Planowana jest terapia wg schematu R-CHOP.
Whioski: Pacjenci z ustalonym rozpoznaniem choroby reuma-
tycznej wymagaja monitorowania w czasie leczenia. Ustalenie
wspdtwystepowania chtoniaka wymaga modyfikacji terapii.
Schemat terapii rytuksymabem wptywa korzystnie na wspot-
wystepujace dwie jednostki chorobowe: reumatologiczng i he-
matologiczna.

Introduction: Patients suffering from chronic inflammatory
rheumatic diseases are at higher risk of developing lym-
phoma than in the average population. Prolonged immune
stimulation, such as long-lasting Sjogren’s syndrome, can
lead to an increased risk of developing B-cell non-Hod-
gkin’s lymphomas. It usually involves mucosa-associated
lymphoid tissue (MALT) sites. MALT lymphoma, which is
low-grade lymphoma, usually presents with extranodal lo-
calization. It can involve the salivary glands, lungs, stomach
or lacrimal glands and commonly is associated with pre-ex-
isting autoimmune diseases and B-cell accumulation.
Objective: To report three cases of patients hospitalized in
the Rheumatology Department of Wroclaw Medical Univer-
sity.

Case reports: Case 1. A 65-year-old woman with Sjogren’s
syndrome with greatly enlarged parotid salivary glands,
which were observed during the two-year disease duration.
After biopsy of the parotid gland and lymph node margin-
al zone lymphoma (MALT IV A) was diagnosed. Treatment
with R-CVP (rituximab—cyclophosphamide, vincristine, pred-
nisolone) was started with good effect.

Case 2. A 63-year-old man with rheumatoid arthritis (RA)
during treatment with methotrexate (MTX) reported side
effects from the gastrointestinal tract. Gastroscopy was
performed and histopathological examination of the gas-
tric mucosa revealed non-Hodgkin’s lymphoma CS IIl EB
(diffuse large B-cell lymphoma-type immunoblastic, CD
20+, Ki67 > 70%). The treatment regimen used R-CHOP (rit-
uximab-cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine, pred-
nisolone).

Case 3. A patient with psoriatic arthritis (PsA) treated with
MTX and TNF-a inhibitor and with no reduction in inflam-
matory markers despite optimal treatment, as well as with
symptoms of polyneuropathy and hyperviscosity of blood
(dizziness or fainting). Laboratory tests: IgM monoclonal
gammopathy (33 g/l) with the presence of 21% of the lym-
phocytes in the bone marrow. Diagnostic tests for Walden-
strom’s macroglobulinemia and lymphoplasmacytic lym-
phoma were initiated. Treatment with R-CHOP is planned.
Conclusions: Patients with established diagnosis of auto-
immune/rheumatic disease need to be monitored during
treatment. Determining the co-occurrence of lymphoma re-
quires modification of therapy. The treatment regimen with
rituximab has a beneficial effect on two coexisting entities,
rheumatological and hematological.
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Dostep do leczenia biologicznego pacjentéw z reumatoidalnym
zapaleniem stawdw w codziennej praktyce klinicznej w Polsce

Accessibility to biologic therapies in rheumatoid arthritis patients
in routine clinical practice in Poland
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Wstep: Dostep do leczenia biologicznego w reumatoidal-
nym zapaleniu stawéw (RZS) w Polsce jest trudny do osza-
cowania.

Cel pracy: Dostarczenie szczegbtowych danych dotycza-
cych leczenia biologicznego RZS w Polsce.

Materiat i metody: Badanie oparto na retrospektywnej ana-
lizie 1957 pacjentéw z RZS w praktyce klinicznej. Dane po-
chodzity od lekarzy i byty zbierane przy uzyciu zdefiniowa-
nego kwestionariusza.

Wyniki: W czasie badania 2,94% pacjentéw z RZS w Polsce
otrzymywato leczenie biologiczne, 8,71% z nich w ramach
badan klinicznych. Sposréd wszystkich dostepnych inhi-
bitorow TNF-a. najczesciej wybieranym lekiem pierwszej
linii byt etanercept (31%). W dalszej kolejnosci stosowano
nastepujace leki pierwszej linii: adalimumab (20%), tocili-
zumab (19%), infliksymab (14%), certolizumab (7%) i goli-
mumab (2%). Gtownym powodem rozpoczecia terapii biolo-
gicznej byta nieskutecznos¢ wezesniejszego leczenia (97%).
Terapia biologiczna drugiej i trzeciej linii byta prowadzona
u ponad 15% pacjentéw. Najczesciej stosowanym lekiem
drugiej linii okazat sie rytuksymab (31%). Leki z grupy inhi-
bitoréw TNF-a otrzymywato w sumie 42% pacjentéw, a to-
cilizumab 25% 0séb. Gtéwnym powodem zmiany pierwsze-
go leku biologicznego na inny byt brak skutecznosci (83%),
natomiast znacznie rzadziej dziatania niepozadane (16%).
Wsréd pacjentéw, u ktérych wstrzymano leczenie biolo-
giczne drugiej linii, remisja wg DAS28 zostata stwierdzona
u 40%, a wysoka aktywnos¢ choroby u 15%.

Whioski: W Polsce dostep do leczenia biologicznego w RZS
jest bardzo ograniczony z powodu restrykcyjnych kryteriow
kwalifikacyjnych, kosztu lekéw oraz ilosci Srodkdw przezna-
czanych na terapie biologiczne przez Narodowy Fundusz
Zdrowia.
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Introduction: Accessibility to biologic therapy in rheuma-
toid arthritis (RA) in Poland is difficult to estimate.
Objective: To provide a comprehensive review of biological
therapy for patients with RA in Poland.

Material and methods: The study was based on a retro-
spective analysis of a cohort of 1957 patients with RA in
clinical practice. Data were collected by physicians using
a pre-defined questionnaire.

Results: At the time of the study, 2.94% of RA patients re-
ceived biologic treatment, 8.71% of them in clinical trials.
Among TNF-a inhibitors, patients were preferably treated
with etanercept (31%), which was also chosen predomi-
nantly as a first-line treatment. Other biologics used in first
line therapy were adalimumab (20%), tocilizumab (19%)
and infliximab (14%). Certolizumab (7%) and golimumab
(2%) were chosen less frequently. The main cause of intro-
duction of biologics was inefficacy of the previous treat-
ment strategy (97%). The most abundant biologic applied
as second-line treatment turned out to be rituximab (31%),
while TNF-o inhibitors constituted 42%. Tocilizumab is also
common as second line treatment as 25% of patients were
taking this drug. The major reason for switching was loss
of efficacy (83%) and in rare cases adverse events (16%).
For those who stopped second-line treatment remission ac-
cording to DAS-28 was achieved in more than 40% of cases.
High activity was identified for 15% of examined patients.
Conclusions: In Poland access to biologic treatment for RA
patients is very limited due to strict eligibility criteria, costs
of drugs and the amount of funds allocated for biologic
treatment by the National Health Fund.
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Nadwrazliwos¢ na niesteroidowe leki przeciwzapalne u pacjentéow
z chorobami narzadu ruchu

Hypersensitivity to non-steroidal anti-inflammatory drugs in patients with rheumatic
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Wstep: Niesteroidowe leki przeciwzapalne (NLPZ) sa naj-
czestsza grupa lekow wywotujacych reakcje nadwrazliwo-
5ci (DHR). Ostatnie badania pokazuja, ze czestos¢ wystepo-
wania DHR jest szczeg6lnie duza w Polsce.

Cel pracy: Ocena czestosci wystepowania DHR oraz ryzyka
rozwoju nadwrazliwosci na NLPZ u pacjentéw z przewlekty-
mi zaburzeniami narzadu ruchu.

Materiat i metody: Badaniem objeto 110 chorych (83 ko-
biety, 27 mezczyzn; Sredni wiek 55 lat) hospitalizowanych
w Klinice Reumatologii w 2015 r. Wszyscy pacjenci zostali
poproszeni o wypetnienie kwestionariusza dotyczacego
wystapienia niepozadanych objawéw po zazyciu NLPZ. Pod
uwage wzieto: objawy sugerujgce wystgpienie DHR, prze-
bieg kliniczny reakcji, czestos¢ przyjmowania NLZP oraz
choroby wspétistniejace.

Wyniki: W grupie badanej 37 (34%) pacjentow zgtosito
dziatania niepozadane, ktére wystapity w ciggu 24 godzin
po zazyciu NLPZ. Objawy charakterystyczne dla DHR zgto-
sito 20 (18%) pacjentéw. Objawy oddechowe, takie jak
dusznosc i/lub kaszel, podato 12 (11%) pacjentéw, 7 (6%)
chorych zgtosito objawy w postaci nasilonego wycieku
z nosa. Objawy skorne (pokrzywka lub obrzek) stwierdzo-
no u 13 (12%) pacjentéow. Osmiu chorych miato jednocze-
Snie objawy oddechowe i skérne. Trzech pacjentéw stracito
przytomnos¢ po przyjeciu leku z grupy NLPZ. Objawy nad-
wrazliwosci pojawiaty sie zazwyczaj miedzy 30. a 60. mi-
nuta po zazyciu leku. U 62% pacjentéw reakcja wystapita
po zastosowaniu leku hamujacego cyklooksygenaze 1i co
ciekawe — DHR pojawita sie u 2 pacjentéw, ktérzy stosowali
celekoksyb, postrzegany jako bezpieczna alternatywa dla
pacjentéw z nadwrazliwoscig na NLPZ.

Whioski: Pacjenci z chorobami narzadu ruchu, ktérzy cze-
sto przyjmuja leki z grupy NLPZ, s3 szczegblnie narazeni na
wystapienie reakcji nadwrazliwosci na lek.

Introduction: Non-steroidal anti-inflammatory drugs (NSAIDs)
are among the most common causes of drug hypersensi-
tivity reactions (DHR). Recent studies show that the prev-
alence of hypersensitivity reactions to drugs is particularly
high in Poland.

Objective: To assess the frequency and the risk of develop-
ing NSAID hypersensitivity in patients with chronic disor-
ders of the musculoskeletal system.

Material and methods: The study group consisted of 110
patients (83 females, 27 males; mean age: 55 years) hos-
pitalized in the Department of Rheumatology in 2015. All
patients completed a questionnaire regarding symptoms
of DHR after ingestion of non-steroidal anti-inflammatory
drugs. The presence of DHR, clinical pattern of the reaction,
frequency of NSAID administration and comorbidities were
studied.

Results: Thirty-seven (34%) patients from the study group
reported symptoms that occurred within 24 hours after
NSAID ingestion. Symptoms characteristic for hypersensi-
tivity reaction were reported by 20 (18%) patients. Respira-
tory symptoms such as dyspnea and/or cough were report-
ed by 12 (11%) patients; 7 (6%) of these patients reported
nasal symptoms. Cutaneous symptoms were also reported
by 13 (12%) patients. Eight subjects had concomitant bron-
chial and cutaneous symptoms. Three patients experienced
loss of consciousness. The symptoms usually developed
30-60 min after drug intake. In 62% of patients the reac-
tion appeared due to a COX-1 inhibitor, and interestingly in
two patients the reaction was evoked by celecoxib, which is
perceived to be a safe alternative for patients with NSAID
hypersensitivity.

Conclusions: Patients with disorders of the musculoskel-
etal system, protractedly taking NSAIDs, are a group with
high risk of drug hypersensitivity development.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Perspektywy realnej oceny i redukgcji ryzyka sercowo-naczyniowego
u chorych na reumatoidalne zapalenie stawoéw

Prospects of actual evaluation and reduction of cardiovascular risk
in patients with rheumatoid arthritis

Bozena Targonska-Stepniak
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U chorych na reumatoidalne zapalenie stawdéw (RZS)
stwierdza sie istotnie zwiekszone ryzyko rozwoju choréb
uktadu sercowo-naczyniowego (SN), poréwnywalne z ryzy-
kiem u chorych na cukrzyce. Ryzyko rozwoju SN u chorych
na RZS jest w mniejszym stopniu niz w populacji ogoélnej
uzaleznione od czynnikéw tradycyjnych, natomiast scisle
zwigzane z przewlektym, uktadowym procesem zapalnym
i czynnikami charakteryzujgcymi przebieg choroby, takimi
jak: czas trwania, stan czynnosciowy, objawy pozastawo-
we, rodzaj leczenia modyfikujacego przebieg choroby, tera-
pia glikokortykosteroidami (GKS). W konsekwencji wskaz-
niki stuzace do oceny ryzyka wystgpienia SN w populacji
ogolnej (SCORE, Framingham, Reynolds Risk Score) nie sg
wiasciwymi narzedziami oceny i niedostatecznie okreslaja
nasilenie ryzyka u chorych na RZS.

W celu adekwatnej oceny zaproponowano w RZS mnozenie
obliczonej wartosci SCORE przez 1,5 lub obliczanie wskazni-
ka po dodaniu 10 lat do wieku badanego chorego, jednak
zasadnos¢ tych zmian nie zostata zweryfikowana. Podjeto
prébe adaptacji dla RZS algorytmu SCORE poprzez dotacze-
nie potencjalnie istotnych czynnikéw ryzyka SN, jednak nie
stwierdzono znaczacej korzysci tej modyfikacji. Ostatnio
zaproponowano nowy wskaznik oceny ryzyka wystapienia
SN w RZS (Expanded Cardiovascular Risk Prediction Sco-
re for Rheumatoid Arthritis — ERS-RA), w ktérym do czyn-
nikéw ryzyka, oprécz tradycyjnych (wiek, pte¢, cukrzyca,
nadcisnienie tetnicze, hiperlipidemia, palenie tytoniu), do-
taczono zwiagzane z przebiegiem RZS, takie jak czas trwa-
nia, aktywnos¢ choroby CDAI, niepetnosprawno$¢ M-HAQ,
terapia GKS. Zaleca sie badanie grubosci kompleksu btony
wewnetrzne] i Srodkowej tetnicy szyjnej jako wskaznika
zwigkszonego ryzyka SN. Obecnie u kazdego chorego na
RZS wskazane jest monitorowanie i kontrolowanie trady-
cyjnych czynnikéw ryzyka SN, uzyskanie remisji lub matej
aktywnosci choroby w wyniku leczenia modyfikujacego,
z ograniczeniem terapii GKS i niesteroidowymi lekami prze-
ciwzapalnymi.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Patients with rheumatoid arthritis (RA) experience signifi-
cantly increased risk of cardiovascular (CV) disease, com-
parable to patients with diabetes. It seems that CV risk
in RA is less dependent on traditional factors than in the
general population, but there is a strong impact of sys-
temic inflammation and other RA-related factors [disease
duration, functional status, extraarticular manifestations,
disease-modifying treatment, and use of glucocorticoids
(GQ)]. Therefore, CV risk prediction models developed for
the general population (SCORE, Framingham, Reynolds Risk
Score) underestimate CV risk in RA patients.

It has been suggested to calculate CV risk in RA using
SCORE and multiplying it by 1.5; or by adding 10 years to
the age of RA patient before the risk calculation; however,
the accuracy of such modifications has not been verified.
An attempt to adapt the SCORE algorithm with determi-
nants of CV risk in RA did not provide sufficient improve-
ment in risk prediction. Currently, a new CV risk prediction
score has been developed (Expanded Cardiovascular Risk
Prediction Score for Rheumatoid Arthritis — ESR-RA), which
includes not only traditional risk factors (age, sex, diabetes,
hypertension, dyslipidemia, tobacco use) but also RA-re-
lated factors (disease activity CDAI, disability M-HAQ, GC
use, disease duration). Assessment of carotid intima media
thickness (cIMT) is recommended, as a factor associated
with increased CV risk. According to the current guidelines,
in all RA patients monitoring and control of traditional CV
risk factors is recommended, as well as achievement of re-
mission/low disease activity as a result of modifying treat-
ment, with reduction of therapy with GC and nonsteroidal
anti-inflammatory drugs.
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Skutecznos¢ odstawienia lekéw biologicznych w spondyloartropatiach

Efficacy of termination of biological treatment in patients with spondyloarthropathies
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Wstep: Program lekowy wymusza przerwanie leczenia bio-
logicznego u chorych na zesztywniajgce zapalenie stawéw
kregostupa (ZZSK), gdy wskaznik BASDAI osiagnie wartos¢
ponizej 3,0 i utrzymuje sie przez kolejne 6 miesiecy. Leczenie
moze zostat wznowione po osiggnieciu wartosci powyzej 4.
Cel pracy: Ocena czasu utrzymywania sie niskiej aktyw-
nosci choroby oraz mozliwosci ponownego jej osiggniecia
po wznowieniu leczenia w przypadku zaprzestania leczenia
biologicznymi lekami modyfikujacymi przebieg choroby
(bLMPCh).

Materiat i metody: Analizie poddano dane 72 chorych na
ZZ5K (54 mezczyzn, 18 kobiet; Sredni wiek: 42 +10 lat, czas
trwania choroby: 90 +77 miesiecy) leczonych preparatami
anty-TNF u ktérych leczenie przerwano po 6 miesigcach
utrzymywania sie wartosci BASDAI < 3.

Wyniki: Sredni czas leczenia do chwili przerwania terapii
wynosit 12,59 +4,87 miesiaca, a czas powrotu do terapii
3,93 +3,78 miesiaca (1-24 miesiace); u 13 chorych, tj. 18%,
byt dtuzszy niz 6 miesiecy, u 4 chorych, tj. 5,6%, dtuzszy niz
rok. Po wznowieniu terapii niskg aktywnos¢ choroby uzy-
skano u wszystkich chorych po 3,08 +5,08 miesigca. Sred-
nia liczba przerwan wynosita 3, a u 2 chorych 6.

Whnioski: Wyniki pracy stawiaja pod znakiem zapytania za-
sadnos¢ zapiséw programu terapeutycznego. Niska aktyw-
nos¢ choroby po odstawieniu bLMPCh utrzymuje sie tylko
u niewielkiej liczby chorych, a czas jej utrzymywania sie byt
bardzo krétki. Przerwanie leczenia bLMPCh chorych na ZZSK
u wiekszosci nie pozwala na utrzymanie dtugotrwatej remi-
sji. Powrét do leczenia umozliwiat osiggniecie dobrego efek-
tu, czasami wielokrotnie, u wszystkich badanych chorych.

Introduction: In Poland AS patients are treated with bio-
logicals in the therapeutic program, forcing stopping treat-
ment when BASDAI < 3 is reached and is maintained longer
than 6 months. The treatment can be reinstituted when
BASDAI increases > 4.

Objective: To assess how long the low AS disease activity is
maintained after withdrawal of bDMARDs and possibilities
for achieving a good effect after reinstitution of treatment.
Material and methods: Data of 72 patients (54 males, 18
females, age 42 +10 years, disease length since diagnosis
90 +77 months) with AS who were treated with biologics
drugs (anti-TNF) and in whom treatment was stopped after
reaching BASDAI < 3 were analyzed.

Results: The length of treatment with bDMARDs until the
moment of withdrawal was 12.59 +4.87 months. The time
to the reinstitution of treatment was 3.93 +3.78 months
(1-24 months, longer than 6 months in 13 (18%) patients,
longer than 1 year in 4 (5.6%). After treatment withdrawal
the low activity was regained in all patients after 3.08 +5.08
months. The median number of remissions in this group
was 3, and in 2 patients it was 6.

Conclusions: The results of this study place this practice in
question. The low disease activity after stopping treatment
is maintained in only a minority of patients and the time
free from treatment was very short. Stopping of biological
treatment in AS does not allow long-term low activity to be
achieved in most of the patients. However, treatment rein-
stitution allowed a good effect to be regained, sometimes
many times, in all patients.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Idiopatyczne zapalenie btony naczyniowej oka -
przyczyny i postepowanie terapeutyczne

Idiopathic uveitis: etiology and management
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Zapalenie teczowki w populacji ogélnej wystepuje z czestoscia
14-52,4 przypadku na 100 000. W zaleznosci od lokalizacji jest
klasyfikowane jako zapalenie czesci przedniej (iritis, irydocyclitis,
cyclitis anterior, 75-90% przypadkow), posredniej (pars planitis,
¢yclitis posterior, hyalitis), tylnej (choroiditis, retinitis, chorioreti-
nitis, neuroretinitis) lub btony naczyniowej (panuveitis, wszyst-
kie powyzsze). W ponad 50% wiaze sie z obecnoscia antygenu
HLA-B27. Niezakazne (autoimmunologiczne) zapalenie moze
by¢ wtérne do wielu choréb reumatycznych, takich jak spon-
dyloartropatie (50% przypadkow, wystepuje u 30% chorych
na SpA) lub choroba Behgeta, w wielu przypadkach nie mozna
ustali¢ rozpoznania i wowczas nazywane jest idiopatycznym.
Klinicznie ma charakter ostry (do 3 miesiecy), nawracajacy
i przewlekty (ponad 3 miesigce). W okresie ostrym objawia sie
zaczerwienieniem, bélem okotogatkowym, swiattowstretem lub
zaburzeniami ostrosci widzenia. W przebiegu przewlektym moze
prowadzi¢ do powiktah w postaci zrostéw, przednich i tylnych,
wtérnej jaskry i zacmy, odwarstwienia siatkéwki, obrzeku plam-
ki zottej, w skrajnych przypadkach zaniku gatki ocznej. Zapalenie
ostre przewaznie dobrze reaguje na kortykosteroidy podawa-
ne miejscowo i leki rozszerzajace Zrenice. Rzadko, w ciezszych
przypadkach zagrozenia utratg ostrosci widzenia, stosowane sg
kortykosteroidy (GKS) podspojéwkowo lub okotogatkowo albo
ogolnie (1 mg/kg m.c./dobe, ewentualnie poprzedzone pulsami
dozylnymi). Wskazania do zastosowania lekoéw oszczedzaja-
cych kortykosteroidy (dodajemy je do nich) obejmuja: niemoz-
liwos¢ kontrolowania objawéw za pomocg duzych dawek GKS
(po 12 tygodniach leczenia, niekiedy wczesniej), niemozliwose
kontrolowania zapalenia w leczeniu podtrzymujacym za pomo-
ca prednizonu w dawce < 10 mg/dobe, wystepowanie przeciw-
wskazan (np. cukrzyca, osteoporoza, zatma, jaskra) lub dziatan
niepozadanych wymagajacych odstawienia GKS. Lekiem naj-
szerzej stosowanym jest wowczas metotreksat (MTX), bardzo
skuteczny, mimo ze uzywany w matych dawkach. Zastosowa-
ny w dawce 25-30 mg/tydzien pozwolit na odstawienie GKS
u wszystkich obserwowanych chorych, wieloletnig remisje uzy-
skano u 84% chorych, u pozostatych czas pomiedzy zaostrzenia-
mi wydtuzyt sie z 4,8 miesigca do 18,3 miesiaca.

Inne stosowane leki (jesli MTX jest przeciwwskazany lub nie-
skuteczny) to azatiopryna i cyklosporyna, rzadko mykofenolan
mofetylu i cyklofosfamid. Moga by¢ stosowane przewlekle
w przypadku nawrotowej choroby. Jako leki kolejnego rzutu,
w przypadku nieskutecznosci (po 16 tygodniach lub niekiedy
wczedniej) lub przeciwwskazan do poprzednich lekdw, moga
by¢ rozwazone adalimumab lub infliksymab (oba preferowane
w stosunku do etanerceptu, ktérego skutecznos¢ wydaje sie
mniejsza), zwiaszcza w przypadku ciezkiej, wyniszczajacej, za-
grazajacej utratg wzroku choroby. Optymalne wydaje sie stoso-
wanie tych lekéw tgcznie z klasycznymi lekami modyfikujgcymi
przebieg choroby (LMPCh). Nie jest rozstrzygnieta kwestia czasu
trwania terapii inhibitorami TNF-a. w przypadku osiagniecia dtu-

gotrwatej remis;ji.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Incidence of uveitis is approximately 14-52.4/100 000 in
the general population. Depending on anatomical localiza-
tion, uveitis can be classified as anterior (iritis, irydocyclitis,
cyclitis anterior, 75-90% of cases); intermediate (pars pla-
nitis, cyclitis posterior, hyalitis), posterior (choroiditis, retini-
tis, chorioretinitis, neuroretinitis), and panuveitis (all of the
above). More than 50% of cases are related to the presence
of HLA-B27 antigen. Non-infectious (autoimmune) uveitis
can be secondary to rheumatic disease such as spondy-
loarthropathy (in 50% of cases, 30% of SpA patients have
uveitis) or Behcet disease. In many cases of non-infectious
uveitis, a diagnosis of coexisting autoimmune disease can-
not be established; these cases are called idiopathic uveitis.
In the clinical picture uveitis can be acute (a flare shorter
than 3 months) or chronic (a flare longer than 3 months).
In the acute phase uveitis is characterized by eye redness,
periorbital pain, photophobia and visual impairment. In
the chronic phase uveitis can lead to several complications
such as anterior or posterior synechia, secondary cataract
and glaucoma. In severe cases it leads to macular edema,
or orbital atrophy. Eye inflammation usually responds well
to topical steroids and mydiatrics. Rarely, in severe cases
periorbital steroid injections or oral steroids (dosed 1 mg/
kg/day, alternatively preceded by intravenous pulses) can
be used. Indications for steroid sparing drugs (initially add-
ed to steroids) are: bad response to initial high doses of
steroid, inability to control the disease with prednisone
dosed < 10 mg/day, occurrence of adverse events that re-
quire tapering of discontinuation of steroids. Methotrexate
(MTX) is one of the most widely used immunosuppressive
drugs in uveitis patients, due to its relatively safe profile
and good efficacy. In our study MTX dosed 25-30 mg/week
led to discontinuation of steroids in all patients, long-last-
ing remission in 84% of patients, and prolongation of the
mean flare-free period from 4.8 to 18.3 months.

Other immunosuppressive drugs used in uveitis (when
MTX is contraindicated or ineffective) are: azathioprine,
cyclosporine, rarely mycophenolate mofetil and cyclophos-
phamide. Immunosuppressive drugs can be used chron-
ically in case of recurrent disease. The second line drugs
are adalimumab and infliximab, and can be used in case
of ineffective therapy or contraindications for oral immu-
nosuppressive drugs (these two anti-TNF drugs should be
considered before etanercept, efficacy of which seems to
be worse in uveitis patients). Methotrexate therapy, if toler-
ated, may be combined with anti-TNF therapy. The optimal
period of chronic therapy in case of long-lasting remission
is not clear.
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Pierwotna amyloidoza tchawiczo-oskrzelowa

Primary tracheobronchial amyloidosis
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Wstep: Pierwotna amyloidoza oskrzelowo-tchawicza (TBA)
to rzadka postac skrobiawicy. Charakteryzuje sie obecno-
Scig ztogow amyloidu tylko w tchawicy i/lub w drzewie
oskrzelowym. Moze wystepowaé w formie pojedynczego
odosobnionego guzka lub w formie rozsianej. Nieznacznie
czesciej chorujg kobiety (10 : 9) w $rednim wieku. Choro-
ba objawia sie chrypka, kaszlem, dusznoscia, stridorem
i/lub krwiopluciem, moze prowadzi¢ do niewydolnosci
oddechowej. Objawy wyprzedzaja diagnoze mniej wiecej
o 17 miesiecy. Podejmowano préby terapii za pomoca la-
sera neodymowo-jagowego (Nd-YAG), EBRT (radioterapia
z pél zewnetrznych), steroidoterapii, melfalanu, kolchicy-
ny oraz miejscowych zabiegéw bronchoskopowych. Okoto
30% chorych nie przezywa 7-12 lat od rozpoznania.

Cel pracy: Wykazanie skutecznosci terapii TBA melfalanem
i steroidami z miejscowym leczeniem objawowym.

Opis przypadku: Kobieta w wieku 61 lat z wywiadem
chrypki od 4 lat byta hospitalizowana z powodu ostrej nie-
wydolnosci oddechowe] w przebiegu zwezenia tchawicy
z wytworzeniem tracheostomii. W badaniu histopatolo-
gicznym wycinkéw z tchawicy stwierdzono ztogi amyloidu.
W tomografii komputerowej (TK) opisano zmiane miekko-
tkankowa do przodu od rurki tracheostomijnej, rozlane po-
grubienie Scian oskrzeli, a w bronchoskopii uwidoczniono
krwawiacy naciek w okolicy podgtosniowej zwezajacy drogi
oddechowe. Wykluczono przyczyny wtérnej skrobiawicy.
Ustalono rozpoznanie TBA. W terapii zastosowano melfa-
lan w potaczeniu z metyloprednizolonem w pulsach. Lecze-
nie systemowe wspomagane byto leczeniem miejscowym
torakochirurgicznym. W kontrolnym badaniu TK nie stwier-
dzono obecnosci zmiany miekkotkankowej w tchawicy,
a w bronchoskopii zmian naciekowych. Chora zakonczyta
leczenie systemowe i obecnie jest zakwalifikowana do pro-
tezowania tchawicy z powodu jej bliznowatego zwezenia.
Whioski: Przedstawiona terapia systemowa, przy jedno-
czesnym miejscowym leczeniu zachowawczym broncho-
skopowym, moze by¢ skutecznym postepowaniem w tej
postaci choroby.

Introduction: Primary tracheobronchial amyloidosis (TBA)
is a rare form of amyloidosis. It is characterized by the
occurrence of amyloid deposits in the trachea and/or the
bronchial tree. Middle-aged women suffer from it slightly
more frequently (10 : 9). Symptoms include hoarseness,
coughing, dyspnea, stridor and/or hemoptysis. It may re-
sult in respiratory insufficiency. The symptoms precede the
diagnosis by approximately 17 months. Therapy by means
of Nd-YAG laser, EBRT (external beam radiotherapy), ste-
roids, melphalan, colchicine, and bronchoscopy has been
attempted. Thirty percent of patients do not live longer
than 7-12 years after diagnosis.

Obijective: To demonstrate the efficacy of treatment of TBA
by means of melphalan and steroids with local symptom
treatment.

Case report: A 61-year-old woman with a history of hoarse-
ness for 4 years was hospitalized with an acute respiratory
insufficiency as a result of tracheal stenosis and provided
with a rescue tracheostomy. Histopathological study of the
trachea found deposits of amyloid. Computed tomography
showed a soft-tissue lesion anterior to the tracheostomy
tube and diffuse thickening of the bronchial walls. Bron-
choscopy showed bleeding infiltration into the subglottic
area and constriction of the lumen of the respiratory tract.
The causes of secondary amyloidosis were excluded and
a diagnosis of primary TBA was made. The patient was
treated with melphalan and methylprednisolone. The sys-
temic treatment was supported by local thoracosurgical
treatment. The follow-up tomography did not reveal a pre-
viously detected lesion and bronchoscopy showed no in-
filtrations. The patient completed the systemic treatment
and is qualified for tracheal prosthesis due to cicatricial
stenosis.

Conclusions: The above-mentioned systemic therapy and
simultaneously conducted local bronchoscopic conserva-
tive treatment can be an effective for TBA.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Przeciwciata przeciwko RNA-polimerazie Il u chorych na twardzine
uktadowga — czestoS¢ wystepowania i znaczenie

Anti-RNA polimerase lll antibodies in patients with systemic sclerosis:
prevalence and clinical application
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Wstep: Przeciwciata przeciwko RNA-polimerazie Ill (a-RNA
Pol I1l) naleza do markerowych przeciwciat wykrywanych
u chorych na twardzine uktadowa (TU).

Cel pracy: Ocena czgstosci wystepowania przeciwciat
a-RNA Pol Ill u chorych na TU oraz okreSlenie réznic w obra-
zie klinicznym choroby u pacjentéw z obecnoscia tych prze-
ciwciat.

Materiat i metody: Badaniami objeto 126 chorych (98 ko-
biet i 28 mezczyzn) z TU leczonych w Klinice Reumatologii.
Okreslano: podtyp TU [60 chorych z uogélniona postacia
(uTU) i 66 z ograniczona postacia (0TU)], profil serologiczny,
zajecie narzgdéw wewnetrznych, wystepowanie nowotwo-
row i $miertelnosé. Obecnos¢ przeciwciat oznaczano przy
uzyciu komercyjnego testu — EUROLINE Nucleoli Profil. Ze
wzgledu na obecnos¢ przeciwciat a-RNA Pol Ill pacjentéw
podzielono na dwie grupy: a-RNA Pol Ill (+) 19 chorych
i a-RNA Pol Il (=) 107 chorych.

Wyniki: Obecnos¢ przeciwciat a-RNA Pol Ill stwierdzono
u 19 sposréd 126 chorych na TU (15%). W grupie 13 (68,4%)
chorych sposrod 19 RNA Pol Il (+) nie wystepowaty inne
przeciwciata markerowe dla TU. Przeciwciata a-RNA Pol IlI
wystepowaty czesciej u chorych na TU (p = 0,049). Wyka-
zano réwniez istotny zwigzek obecnosci przeciwciat a-RNA
Pol Il z wystepowaniem nowotwordéw (p = 0,007), twardzi-
nowej kryzy nerkowej (p = 0,001) oraz zmniejszong zdolno-
Scia dyfuzji gazow w ptucach (DLCO) (p = 0,007).

Whioski: Przeciwciata a-RNA Pol lll wystepujg dosé czesto
u chorych na TU, przede wszystkim z uogélnionym podty-
pem. U czesci chorych przeciwciata a-RNA Pol Il moga poja-
wiac sie jako jedyny marker immunologiczny TU. U chorych
na TU przeciwciata a-RNA Pol Ill s3 zwigzane z wystgpowa-
niem nowotwordw oraz z zajeciem ptuc i nerek.
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Introduction: Anti-RNA polymerase Ill (a-RNA Pol IIl) anti-
bodies are antibody markers in systemic sclerosis (SSc).
Objective: To assess the prevalence of a-RNA Pol Il anti-
bodies in SSc and to identify differences in the picture of
the disease in patients with the presence of a-RNA Pol Ill.
Material and methods: The study was performed in 126
(98 — female and 28 — male) SSc patients treated in the
Department of Rheumatology (60 with diffuse SSc [dcSSc]
and 66 with limited SSc [lcSSc]). The subtype of SSc, inci-
dence of organ involvement, the prevalence of malignancy,
death, and serological profile were determined. The study
group was studied according to the presence of antibod-
ies applying the commercial test EUROLINE SSc Profile. Ac-
cording to the presence of a-RNA Pol Ill antibodies, patients
were divided into groups a-RNA Pol Il (+) with 19 patients
and a-RNA Pol Ill (<) with 107 patients.

Results: Anti-a-RNA Pol Il antibodies were present in
19/126 SSc patients (15%). Thirteen (68.4%) had no other
antibody marker for SSc. A-RNA Pol Il antibodies were more
common in patients with dcSSc (p = 0.049). We also found
a significant positive association with a-RNA Pol IIl antibod-
ies and occurrence of malignancy (p = 0.007), scleroderma
renal crisis (p = 0.001) and decreased diffusing capacity of
the lung for carbon monoxide (DLCO) (p = 0.007).
Conclusions: Anti-a-RNA Pol IIl antibodies are quite com-
mon in SSc, particularly with the diffuse subtype. In more
than 50% of patients a-RNA Pol Il antibodies may be pres-
ent as the sole immunological marker of SSc. In SSc anti-a-
RNA Pol Il antibodies are frequently associated with malig-
nancy occurrence, and kidney and lung involvement.
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Nieobecne autoprzeciwciata w chorobach autoimmunologicznych —
rozterki diagnostyczne i terapeutyczne

Absence of autoantibodies in autoimmune diseases —
diagnostic and therapeutic dilemma

Piotr Wiland

Katedra i Klinika Reumatologii i Choréb Wewnetrznych, Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

Chair and Department of Rheumatology and Internal Diseases, Wroclaw Medical University

Czestos¢ wystepowania przeciwciat przeciwjadrowych (PPJ)
w réznych uktadowych chorobach tkanki tacznej jest sto-
sunkowo zréznicowana. W takich chorobach, jak miesza-
na uktadowa choroba tkanki tacznej, ich obecnos¢, w tym
przeciwciat przeciwko rybonukleoproteinie, dotyczy 100%
chorych; natomiast w innych chorobach, np. w zapale-
niu wielomiesniowym lub skdérno-miesniowym, twardzi-
nie uktadowej czy pierwotnym zespole Sjogrena, dotyczy
mniejszego odsetka chorych (60-90%).

W praktyce klinicznej u o0séb z rozpoznaniem tocznia
uktadowego trzewnego nieobecnosé PPJ nie wyklucza roz-
poznania choroby; u ok. 5% chorych pomimo ujemnego
miana PPJ rozpoznanie ustala sie na podstawie objawow
klinicznych lub histopatologicznych. Dotyczy to szczegdlnie
pewnej grupy chorych na toczen ze zmianami w nerkach
(lupus nephritis); u czesci tych chorych pojawiaja sie PPJ
wiele lat od poczatku choroby, u innych zas pomimo dtu-
gotrwatej obserwacji nie zmienia sie status serologiczny.
Nalezy podkresli¢, ze chorzy ci wymagaja statego monito-
rowania i stosowania leczenia, tak jak w przypadku tocznia
z zajeciem nerek i obecnymi PPJ, poniewaz op6znienie tera-
pii moze prowadzi¢ do nieodwracalnych zmian w nerkach.
W pismiennictwie podkresla sie, ze tzw. seronegatywny
toczen nerkowy (z objawami pozanerkowymi lub bez obja-
wow pozanerkowych) wystepuje u dzieci stosunkowo
czesto (ok. 40% przypadkéw). U chorych z pierwotnymi lub
wtérnymi niedoborami odpornosci ze znaczna hipogamma-
globulinemig réwniez nie mozna stwierdzi¢ obecnosci PPJ.

The incidence of antinuclear antibodies (ANA) in different
systemic connective tissue diseases is quite varied. In
some diseases, such as mixed connective tissue disease,
antinuclear antibodies including anti-ribonucleoprotein
antibodies are found in 100% of patients; in other disor-
ders, e.g. polymyositis/dermatomyositis, systemic sclero-
sis or primary Sjogren’s syndrome, the incidence rate is
lower (60-90%).

In clinical practice, the absence of ANA in patients diag-
nosed with systemic lupus erythematosus does not pre-
clude the diagnosis of the disease; in about 5% of patients
who are negative for ANA the diagnosis is made on the
basis of clinical or histopathological symptoms. The above
applies in particular to a specified group of lupus patients
with kidney lesions (lupus nephritis); in some of them ANA
appear many years after the onset of the disease, in oth-
ers the serological status does not change despite long-
term follow-up. It must be stressed that patients from this
group require ongoing monitoring and treatment similarly
to lupus patients with renal involvement and ANA pres-
ence, since a delay in therapy may lead to irreversible renal
changes.

A number of literature reports emphasize that the so-called
seronegative lupus nephritis (with or without extrarenal
symptoms) relatively frequently (in ca. 40% of cases) af-
fects children. The absence of ANA is also noted in patients
with primary or secondary immunodeficiencies with con-
siderable hypogammaglobulinemia.
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Zaburzenia snu w reumatoidalnym zapaleniu stawoéw

Sleep disturbances in patients with rheumatoid arthritis

Patryk Woytala

Katedra i Klinika Reumatologii i Choréb Wewnetrznych, Uniwersytet Medyczny we Wroctawiu

Department of Rheumatology and Internal Medicine, Wroclaw Medical University

Wstep: Zaburzenia snu sg jednym z czestszych objawéw
w reumatoidalnym zapaleniu stawéw (RZS). Czestos¢ ich
wystepowania wynosi od 50% do nawet 97% i przyjmuje
sie, ze majg one wieloczynnikowy charakter.

Cel pracy: Ocena czestosci wystepowania zaburzen snu
w RZS oraz ich korelacji z wybranymi parametrami.
Materiat i metody: W badaniu uczestniczyto 85 pacjen-
téw z rozpoznanym RZS. Z kazdym z nich przeprowadzono
anamneze uzupetniong o pytania dotyczace snu. U wszyst-
kich pacjentéw oznaczono DAS28(0B) oraz wypetniono
kwestionariusz oceny snu Pittsburgh (PSQI).

Wyniki: Aktualne problemy ze snem zgtaszato 46 (54%) pa-
cjentow; 57 (67%) podawato, ze chociaz raz w okresie trwa-
nia RZS wystepowaty u nich zaburzenia snu, ktére trwaty
minimum 4 tygodnie. Srednia wartos¢ kwestionariusza
PSQI wynosita 9,09. Do najczestszych przyczyn wybudzen
w nocy zgtaszanych przez pacjentéw nalezaty: dolegliwo-
Sci bolowe (54 osoby, 64%), potrzeba skorzystania z toalety
(32 osoby, 38%), uczucie gorgca (29 0s6b, 34%), dyskom-
fort w koniczynach lub potrzeba poruszania kohczynami
(27 0s6b, 32%), trudnosci w oddychaniu (25 osdb, 29%),
mimowolne skurcze miesni (15 oséb, 18%), uczucie zimna
(10 050b, 12%), potrzeba jedzenia w nocy (7 0séb, 8%), kosz-
mary senne (5 0sob, 6%). Analiza statystyczna wykazata
zaleznos¢ miedzy wystepowaniem zaburzer snu, wartoscia
PSQI a aktywnoscig choroby DAS28.

Whioski: Zaburzenia snu sg istotnym i czestym problemem
u chorych na RZS. Wystepowanie zaburzeh snu koreluje
z aktywnoscig choroby mierzong w DAS28.
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Introduction: Sleep disorders (SD) are one of the common
symptoms occurring in rheumatoid arthritis (RA). Their fre-
quency ranges from 50% to even 97%. It is believed that
they are multifactorial in nature.

Objective: To assess the SD frequency in patients suffering
from RA and analyze the correlations between sleep quality
and selected parameters.

Material and methods: There were 85 patients in the study
with diagnosed RA. History taking expanded with questions
concerning SD was conducted with each of these patients.
For all of them DAS28 (ESR) was determined. Additionally,
they were asked about SD based on the Pittsburgh Sleep
Questionnaire Index (PSQI).

Results: Forty-six (54%) patients reported current sleep
problems. Fifty-seven (67%) patients reported that they
had had sleep disorders lasting over 4 weeks during their
illness. Mean level of sleep quality for PSQI was 9.09. The
most common causes of night arousals were: pain (54 pa-
tients, 64%), the need to use the toilet (32 patients, 38%),
feeling hot (29 patients, 34%), discomfort in the limbs or the
need to move the limbs (27 patients, 32%), breathing diffi-
culties (25 patients, 29%), involuntary muscle contractions
(15 patients, 18%), feeling cold (10 patients, 12%), need for
food at night (7 patients, 8%), and nightmares (5 patients,
6%). Statistical analysis revealed a correlation between the
occurrence of sleep disorders, PSQI level and illness activity
assessed based on DAS28.

Conclusions: Sleep disorders are an important and com-
mon problem among patients with RA. Occurrence of SD is
correlated with illness activity measured based on DAS28.
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Czy biopsja nerek jest konieczna u chorego z toczniowym zapaleniem nerek?

Is renal biopsy necessary in patients with lupus nephritis?

Zbigniew Zdrojewski
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Toczniowe zapalenie nerek (TZN) jest jednym z czestszych
klinicznych objawéw tocznia rumieniowatego uktadowego
(TRU). W chwili rozpoznania TRU wystepuje ono u 15-60%
chorych w Stanach Zjednoczonych i Europie oraz u 45-86%
chorych w Japonii, a w okresie trwania choroby nawet u po-
nad 80% chorych.

Toczniowe zapalenie nerek jest chorobga komplekséw im-
munologicznych, ktére moga odktadac sie lub tworzy¢ in
situ w kazdej strukturze nerki. Proces ten i inne towarzysza-
ce mu mechanizmy z udziatem cytokin powodujg uszkodze-
nia srodbtonka petli naczyniowych ktebuszka nerkowego
i drobnych tetnic nerkowych, proliferacje wewnatrz- i ze-
wnatrznaczyniowa, podocytopatie oraz uszkodzenia cewek
i Srédmiagzszu nerki.

Gtownymi serologicznymi markerami TZN sa: przeciwciata
anty-dsDNA, przeciwciata przeciwko nukleosomom, prze-
ciwciata anty-Clg, przeciwciata przeciwko rybosomalnemu
biatku B niski poziom sktadowych uktadu dopetniacza C3
i C4 w surowicy. Markery wysokiej aktywnosci immunolo-
gicznej choroby zawsze wskazujg na niekorzystny przebieg
choroby nerek i przezycie pacjenta. Kombinacja czterech
markerow: przeciwciat anty-Clg, anty-dsDNA, sktadowe
dopetniacza C3 i C4, ma duzg negatywna wartos¢ predyk-
cyjna, co oznacza, ze prawidtowe wartosci tych czterech
testow wykluczaja aktywng postac nefropatii toczniowej.
Obserwuje sie zréznicowane objawy kliniczne TZN, takie
jak: niewielki lub subnerczycowy biatkomocz ze zmianami
w osadzie moczu (erytrocyturia, wateczki), czyli zespot ne-
frytyczny, rzadkie przypadki gwattownie postepujacego kte-
buszkowego zapalenia nerek [makroskopowy krwiomocz,
subnerczycowy biatkomocz, szybkie zmniejszenie szacun-
kowego wspotczynnika filtracji ktebuszkowej (I eGFR)],
zesp6t nerczycowy Swiadczacy o bardzo duzej aktywnosci
choroby uktadowej (rozwija sie w ciggu trwania choroby
u 30-50% chorych). U chorych z TZN, u ktérych pomimo
leczenia nie osigga sie remisji catkowitej lub czesciowej,
obserwuje sie powolny postep przewlektej choroby nerek,
co w koncu powoduje koniecznosé leczenia nerkozastep-
czego (5-20%). Biatkomocz nerczycowy lub subnerczycowy
najczesciej wspobtistnieje z erytrocyturia, ktéra ma rzadko
charakter makroskopowy, natomiast biatkomocz czy zespét
nerczycowy bez erytrocyturii lub gdy jest ona niewielka
(4-10 komérek w polu widzenia) jest typowym obrazem kli-
nicznym glomerulopatii btoniastej (klasa V), ale moze réw-
niez wystepowac w podocytopatiach (klasa I) lub nefropatii
mezangialnej (klasa Il) w przebiegu TRU.

Objawy kliniczne, wyniki badan serologicznych i laborato-
ryjnych nie wskazuja na obraz morfologiczny biopsji nerki.
Dlatego tez wskazaniem do pierwszej biopsji nerki wg za-
lecen europejskich towarzystw EULAR/ERA-EDTA z 2012 r.
sg objawy zajecia nerek: biatkomocz > 0,5 g/dobe, erytrocy-

Lupus nephritis (LN) is one of the more common clinical
manifestations of systemic lupus erythematosus (SLE). At
the time of SLE diagnosis, LN is found in 15-60% of patients
in the USA and Europe, and 45-86% of patients in Japan,
and during the progress of the disease it can affect more
than 80% of patients.

Lupus nephritis is a disease involving immune complexes
which may accumulate or form in situ in all renal structures.
The process together with other accompanying mecha-
nisms involving cytokines lead to endothelial damage in
the vascular loop of the glomerulus and small renal arter-
ies, intra- and extravascular proliferation, podocytopathy,
and damage to renal tubules and interstitium.

The main serological markers of LN are antibodies including
anti-dsDNA, anti-nucleosome, anti-Clq and anti-ribosomal
P protein antibodies, as well as low serum levels of C3 and
C4 complement components. Markers of high immune ac-
tivity always indicate an unfavorable course of kidney dis-
ease and patient survival. The combination of four mark-
ers — anti-Clqg and anti-dsDNA antibodies, and C3 and C4
complement components — has a high negative predictive
value, which means that normal values obtained in the four
tests rule out an active form of lupus nephritis.

Lupus nephritis presents with varied clinical symptoms,
such as mild/subnephrotic proteinuria with changes in
urine sediment (erythrocyturia, urinary casts), i.e. nephritic
syndrome, rare cases of rapidly progressive glomerulone-
phritis (macroscopic hematuria, subnephrotic proteinuria,
rapid 4 estimated glomerular filtration rate (eGFR)), and
nephrotic syndrome indicating a very high activity of sys-
temic disease (developing in 30-50% of patients during
the course of the disease). Lupus nephritis patients who,
despite treatment, fail to achieve complete or partial re-
mission are observed to have a slowly progressing form of
chronic kidney disease which ultimately necessitates renal
replacement therapy (5-20%). Nephrotic or subnephrotic
proteinuria typically coexists with erythrocyturia, which
is rarely macroscopic. Proteinuria or nephrotic syndrome
without erythrocyturia or with mild erythrocyturia (4-10
cells in field of view) represents a typical clinical picture of
membranous glomerulopathy (class V), but can also occur
in podocytopathies (class I) or in mesangial nephropathy
(class II) secondary to SLE.

Clinical symptoms and results of serological and laboratory
tests do not suggest the morphological picture of kidney bi-
opsy. Therefore, in accordance with EULAR/ERA-EDTA 2012
guidelines, indications for the first kidney biopsy include
symptoms of renal involvement, i.e. proteinuria of more
than 0.5 g/day, erythrocyturia or presence of cellular casts.
Kidney biopsy is recommended particularly in patients with
secondary antiphospholipid syndrome (APS) in SLE for the
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turia lub obecnos¢ wateczkéw komérkowych. Biopsja ner-
ki jest zalecana zwtaszcza u chorych z wtérnym zespotem
antyfosfolipidowym (APS) w przebiegu TRU w celu zrdzni-
cowania zmian typowych dla APS i nefropatii toczniowej,
ktére wymagaja odrebnej terapii. Ponowna biopsja nerki
powinna by¢ wykonana wtedy, gdy stwierdza sie opornos¢
na leczenie (przetrwaty biatkomocz > 50% i/lub ¥ eGFR po
roku) lub nawrét objawodw, ktére wskazuja na progresje
choroby lub zmiane klasy histologiczne;.
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purpose of differentiating between APS-typical lesions and
lupus nephritis, which require a different therapy. Kidney
biopsy should be repeated in cases involving treatment re-
sistance (persistent proteinuria > 50% and/or ¥ eGFR after
a year) or recurrence of symptoms suggesting disease pro-
gression or change in histological class.
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Twardzina uktadowa -

meandry diagnostyki

Systemic sclerosis: a diagnostic puzzle

Zbigniew Zuber, Elzbieta Mezyk, Dorota Turowska-Heydel, Matgorzata Sobczyk, Katarzyna Rusnak

Oddziat Dzieci Starszych — Reumatologia, Szpital Dzieciecy $w. Ludwika w Krakowie
Rheumatological Ward for Older Children, St. Louis Children’s Hospital in Krakow

Wstep: Autorzy poddali analizie przypadki pacjentow ho-
spitalizowanych na tutejszym oddziale, u ktérych rozpo-
znano twardzine uktadowg (TU). Twardzina uktadowa to
rzadka choroba uktadowa tkanki tgcznej o nieznanej etio-
logii, postepujacym przebiegu, charakteryzujaca sie wtok-
nieniem skory i narzadéw wewnetrznych, co prowadzi do
ich uszkodzenia. W przebiegu TU obecne s3 zdefiniowane
zmiany w badaniach laboratoryjnych i moze dojs¢ do roz-
woju choréb towarzyszacych.

Materiat: Pacjenci hospitalizowani w Szpitalu Dzieciecym
sw. Ludwika na Oddziale Reumatologii w latach 2007-2015,
u ktérych rozpoznano TU.

Wyniki: Wdrozenie celowanego leczenia, szczegdlnie u dzie-
ci, jest zwykle opéznione z powodu wydtuzenia czasu do-
stepu do specjalistycznego osrodka reumatologicznego.
Whioski: Choroba rozpoznana pdzno i niewtasciwie leczo-
na czesto skutkuje koniecznoscia borykania sie z ciezkimi
powiktaniami narzagdowymi oraz wczesnymi zgonami.

Introduction: The authors analyzed cases of patients hos-
pitalized in the local unit with diagnosed systemic sclerosis
(SSc). Systemic sclerosis is a rare connective tissue disease
of unknown etiology, progressive course, characterized by
fibrosis of the skin and internal organs leading to their fail-
ure. In a course of SSc may be present defined changes in
laboratory tests and may lead to the development of other
diseases.

Material: Patients hospitalized and diagnosed in the De-
partment of Rheumatology in the years 2001-2015.
Results: The implementation of targeted therapy, especial-
ly in children, is usually delayed due to a significant prolon-
gation of the patient to a specialist pediatric rheumatology
center.

Conclusions: The disease when diagnosed late and inade-
quately treated often results in severe organ damage and
early death.
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Twardzina ograniczona — btaha zmiana skérna czy powazna choroba?

Localized scleroderma - trifling medical problem or severe disease?

Zbigniew Zuber, Elzbieta Mezyk, Dorota Turowska-Heydel, Matgorzata Sobczyk, Katarzyna Rusnak

Oddziat Dzieci Starszych — Reumatologia, Szpital Dzieciecy $w. Ludwika w Krakowie
Rheumatological Ward for Older Children, St. Louis Children’s Hospital in Krakow

Wstep: Autorzy poddali wszechstronnej analizie przypadki
pacjentéw hospitalizowanych na tutejszym oddziale, u kt6-
rych rozpoznano twardzine ograniczong (TO).

Cel pracy: Rézne formy TO warunkuja rézne metody poste-
powania diagnostycznego i terapeutycznego.

Materiat: Pacjenci hospitalizowani na Oddziale Reumato-
logii Dzieciecej w latach 2007-2015, u ktérych rozpoznano
twardzine ograniczong (TO).

Wyniki: W obserwacji klinicznej po dtuzszym czasie trwa-
nia choroby moga by¢ zmiany w narzagdach wewnetrznych,
szczegblnie w przewodzie pokarmowym, ptucach i sercu, co
moze prowadzi¢ do zagrazajacych zyciu powiktan: nadcis-
nienia ptucnego i pierwotnej zétciowej marskosci watroby.
Whioski: Autorzy podkreslajg znaczenie prawidtowego
i szybkiego ustalenia rozpoznania, pozwalajgcego uchwy-
ci¢ zmiany na wczesnym etapie i zastosowac skuteczne le-
czenie oraz zapobiega¢ powstaniu powiktan narzadowych.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: The authors performed a comprehensive
analysis of cases of patients hospitalized in the local branch
diagnosed with localized scleroderma (LS).

Objective: Various forms of LS determine various methods
of diagnostic and therapeutic procedures.

Material: The pediatric patients observed in rheumatologi-
cal ward between 2007-2015 with diagnosis of LS.

Results: Clinically, typically after a long period of illness,
there can be changes in the internal organs, particularly in
the gastrointestinal tract, lung, and heart, which can lead
to the development of life-threatening pulmonary hyper-
tension, or primary biliary cirrhosis.

Conclusions: The authors emphasize the importance of
correct and rapid diagnosis, allowing changes to be detect-
ed at an early stage and enabling effective treatment and
prevention of organ damage.
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Odstawienie leku biologicznego u dzieci z mtodziehczym idiopatycznym
zapaleniem stawdw — i co dalej?

Discontinuation of medication with biologics in children with idiopathic juvenile arthritis
— what is the next step?

Zbigniew Zuber, Dorota Turowska-Heydel, Matgorzata Sobczyk, Elzbieta Mezyk, Katarzyna Rusnak

Oddziat Dzieci Starszych — Reumatologia, Szpital Dzieciecy sw. Ludwika w Krakowie
Rheumatological Ward for Older Children, St. Louis Children’s Hospital in Krakow

Wstep: Odstawienie leczenia biologicznego z powodu ni-
skiej aktywnosci choroby u pacjentéw z mtodziefnczym
idiopatycznym zapaleniem stawéw (MIZS) — postac wielo-
stawowa seropozytywna i seronegatywna.

Cel pracy: Analiza retrospektywna uzyskanych efektow te-
rapeutycznych u dzieci chorujacych na wielostawowa, sero-
pozytywna i seronegatywng posta¢ MIZS leczonych biolo-
gicznie. Analiza czasu od odstawienia leczenia do nawrotu
objawow choroby.

Materiat i metody: Przeprowadzono retrospektywna analize
przypadkéw dzieci chorujgcych na wielostawowa, seropozy-
tywna i seronegatywnga posta¢ MIZS hospitalizowanych w la-
tach 2008-2016 i leczonych biologicznie, u ktérych leczenie
zostato odstawione.

Wyniki: U wiekszosci pacjentéw nie udato sie utrzymac
dtuzszego czasu remisji po odstawieniu leczenia biologiczne-
g0, pomimo utrzymania leczenia klasycznymi lekami modyfi-
kujacymi przebieg choroby (LMPCh).

Whioski: Obecnie coraz bardziej istotne staje sie indywi-
dualne (spersonalizowane) podejscie do leczenia — okresle-
nie dtugosci trwania terapii, zwtaszcza u chorych na MIZS

w wieku rozwojowym.

Introduction: Discontinuation due to the low biological ac-
tivity of disease in patients with polyarticular juvenile idio-
pathic arthritis (JIA) form of seropositive and seronegative.
Objective: The aim of the study was retrospective analy-
sis of factors derived therapeutic effects in children with
seropositive and seronegative form of JIA, treated with bio-
logics. And also analysis of time duration between biologic
treatment discontinuation and relapse of the disease.
Material and methods: We conducted a retrospective
analysis of cases of children with diagnosis of polyarticu-
lar, seropositive and seronegative form of JIA hospitalized
in 2008-2016 and treated biologically in whom treatment
was discontinued.

Results: The results were compared to data obtained from
the literature.

Conclusions: Currently more and more important is the
individual (personalized) approavch to treatment — deter-
mination of the treatment duration, especially in patients
with JIA.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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UzytecznoS¢ rezonansu magnetycznego w diagnostyce choréb
reumatycznych u dzieci

Usefulness of magnetic resonance imaging in diagnostics of rheumatic disease in children

Zbigniew Zuber, Dorota Turowska-Heydel, Matgorzata Sobczyk, Elzbieta Mezyk, Katarzyna Rusnak

Oddziat Dzieci Starszych — Reumatologia, Szpital Dzieciecy $w. Ludwika w Krakowie
Rheumatological Ward for Older Children, St. Louis Children’s Hospital in Krakow

Wstep: Autorzy poddali analizie przydatnos¢ badan meto-
da rezonansu magnetycznego (MRI) w diagnostyce choréb
reumatycznych u dzieci.

Cel pracy: Ocena przydatnosci badah metodg MRI w diag-
nostyce choréb reumatycznych u dzieci.

Materiat i metody: W ciaggu dwoéch lat (od 1.07.2013 do
30.06.2015 r) wykonano na oddziale 1055 badah MR
wiekszos¢ z nich — 883 (84%) — to badania w diagnostyce
neurologicznej, a 172 (16%) — badania uktadu miesniowo-
-szkieletowego, tzw. reumatologiczne. W obrebie uktadu
migsniowo-szkieletowego przeprowadzono badania 88 sta-
wow w réznych miejscach, 63 badania kregostupa, 11 ba-
dah MRI catego ciata oraz 10 badan tkanek miekkich w réz-
nych lokalizacjach.

Wyniki: Badania wykonywano w przypadkach, w ktérych
wczesniej przeprowadzone badania obrazowe nie dawaty
petnej informacji na temat zaistniatych probleméw diagno-
stycznych.

Whioski: Autorzy podkreslajg wysoka uzytecznos¢ badan
metoda MRI w szczegolnie trudnych przypadkach diagno-
stycznych.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)

Introduction: The authors analyzed the usefulness of mag-
netic resonance imaging (MRI) in the diagnosis of rheumat-
ic diseases in children.

Objective: To evaluate the usefulness of MRI in the diagno-
sis of rheumatic diseases in children.

Material and methods: Within two years (from 07.01.2013
to 06.30.2015) 1055 MRIs were performed. Most of them
— 883 (84%) — were necessary tests in the diagnosis of neu-
rological symptoms and 172 (16%) were a study of the mus-
culoskeletal system. In the field of musculoskeletal research
done 88 “joints” in different locations, 63 research “spine”
11 studies “whole body” and 10 research “soft tissue” in dif-
ferent locations.

Results: The study was performed in cases where previous-
ly performed imaging studies did not provide full informa-
tion about existing diagnostic problems.

Conclusions: The authors emphasize the high utility of MRI
in difficult diagnostic cases.
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Dostawowe podanie leku jako jeden z elementéw leczenia mtodziehczego
idiopatycznego zapalenia stawoéw

Intra-articular therapeutic injection as a part of management of patients with idiopathic
juvenile arthritis

Zbigniew Zuber, Matgorzata Sobczyk, Dorota Turowska-Heydel, Elzbieta Mezyk

Oddziat Dzieci Starszych — Reumatologia, Szpital Dzieciecy sw. Ludwika w Krakowie

Rheumatological Ward for Older Children, St. Louis Children’s Hospital in Krakow

Wstep: Przeprowadzono analize leczenia iniekcjami do-
stawowymi (i.a.) glikokortykosteroidéw (GKS) pacjentow
z rozpoznaniem mtodzieficzego idiopatycznego zapalenia
stawéw (MIZS) hospitalizowanych w Szpitalu Dzieciecym
Sw. Ludwika w Krakowie w latach 2013-2015.

Cel pracy: Ocena efektéw i dziatah niepozadanych dosta-
wowego podawania GKS w ciggu kolejnych 3, 6, i 12 miesie-
cy od wykonanych zabiegow.

Materiat i metody: Wyodrebniono dwie grupy pacjentéw:
u ktoérych wykonano naktucia pojedynczego stawu oraz
u ktérych przeprowadzono jednoczesnie biopsje z poda-
niem GKS do kilku lub wielu stawéw. Wiekszos¢ zabiegéw
z naktuciem wielu stawéw wykonano pod kontrolg ultraso-
nografii (USG). U najmtodszych dzieci biopsje stawdw prze-
prowadzano w petnej sedacji we wspbtpracy z zespotem
anestezjologow.

Wyniki: Stwierdzono poprawe w zakresie funkcji stawéw
poddanych zabiegom. Czas uzyskanego efektu terapeu-
tycznego byt rozny — od kilku tygodni do kilku miesiecy.
Whioski: Autorzy podkreslaja bezpieczeristwo i skutecz-
nos¢ wykonywanych zabiegéw oraz brak powiktan.

Introduction: An analysis of treatment with intra-articular
injections of glucocorticoids (GCs) of patients with juvenile
idiopathic arthritis (JIA) hospitalized at the Children’s Hos-
pital of St. Louis in Krakow in 2013-2015.

Obijective: To evaluate the effects of treatment and side
effects over the next 3, 6 and 12 months of procedures per-
formed.

Material and methods: In this study, the patients were di-
vided into two groups: (i) patients who had a puncture of
a single joint and (ii) patients who underwent simultane-
ous biopsies with injections of GCs to a few or many joints.
Most procedures with puncture of multiple joints were
performed under ultrasound control. In the group of the
youngest children joint biopsies were performed together
with a team of anesthesiologists in full sedation.

Results: It was determined an improvement in function of
joints which were treated. The time in which the therapeu-
tic effect obtained was different —weeks to a few months.
Conclusions: The authors emphasize the safety and effica-
cy of treatments and lack of complications.

Reumatologia 2016; 54/3 (Supl. 2)
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Zesp6t antyfosfolipidowy u 13-letniej pacjentki — opis przypadku

Antiphospholipid syndrome in a 13-year-old girl — a case report

Zbigniew Zuber, Katarzyna Rusnak, Dorota Turowska-Heydel, Matgorzata Sobczyk

Oddziat Dzieci Starszych — Reumatologia, Szpital Dzieciecy $w. Ludwika w Krakowie
Rheumatological Ward for Older Children, St. Louis Children’s Hospital in Krakow

Wstep: Pacjentka w wieku 13 lat, z cigzy blizniaczej (w wy-
wiadzie rodzinnym choroby autoimmunologiczne, wrodzo-
na niedoczynnos¢ tarczycy, niedorozwdj lewego ptata tar-
czycy i poliwalentna alergia wziewna) zostata przyjeta do
szpitala rejonowego z klinicznymi objawami zapalenia ptuc.
Opis przypadku: Ze wzgledu na zgtaszane niespecyficz-
ne objawy, takie jak parestezje w obszarze klatki piersio-
wej i dretwienie koniczyn dolnych, wykonano tomografie
komputerowa z opcja naczyniowa (angiografia tomografii
komputerowej — angio-CT), ktdra ujawnita obecnosé zatoru
ptucnego. Pacjentka otrzymywata leczenie heparyng drob-
noczasteczkowa (HDCz). Dalsze badania przeprowadzono
w Szpitalu Dzieciecym w Kielcach, w ktérym rozszerzono
diagnostyke o ocene parametréw uktadu krzepniecia i ba-
dania odpowiedzi immunologicznej. Stwierdzono znaczne
wydtuzenie czasu czesciowej tromboplastyny po aktywacji
(APTT), zwiekszenie wystandaryzowanego wspotczynnika
czasu protrombinowego (INR), duze stezenie D-dimerdw,
duza aktywnos¢ antykoagulantu toczniowego (LA), wyklu-
czono natomiast niedobdr biatka C, S i antytrombiny Ill.
Podczas hospitalizacji u chorej wystapito zakrzepowe zapa-
lenie zyty udowe] prawej. Po ustabilizowaniu stanu klinicz-
nego chora zostata przeniesiona do Szpitala Dzieciecego
Sw. Ludwika w Krakowie w celu dalszej diagnostyki i lecze-
nia reumatologicznego. W badaniach immunologicznym
stwierdzono obecnos¢ przeciwciat przeciwjadrowych, anty-
kardiolipinowych w klasie 1gG, prawidtowe stezenie sktad-
nikéw uktadu dopetniacza.

Na podstawie objawow klinicznych i diagnostyki laboratoryj-
nej ustalono rozpoznanie zespotu antyfosfolipidowego (APS).
Poczatkowo utrzymano leczenie HDCz, w kolejnym etapie
rozpoczeto terapie doustnym antykoagulantem i stopniowo
odstawiono HDCz. Diagnostyka reumatologiczna zdrowej
(bez objawdw APS) blizniaczej siostry wykazata takze w jej
przypadku wysokie miano przeciwciat przeciwjadrowych,
znaczne wydtuzenie APTT przy prawidtowym INR, obecnosé
LA oraz przeciwciat przeciwko B2-glikoproteinie | (1gG). Obie
siostry pozostaja pod statg obserwacja kliniczna.

Whioski: Przedstawiono trudnosci diagnostyczne w roz-
poznawaniu APS u chorej w wieku rozwojowym. Autorzy
zwracaja réwniez uwage na konieczno$¢ oceny obecnosci
czynnikéw ryzyka APS u rodzenhstwa, szczegblnie w przy-
padku blizniat.
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Introduction: A 13-year-old patient, with twin pregnancy
(positive family history of autoimmune diseases, congeni-
tal hypothyroidism, hypoplastic left thyroid lobe and polyva-
lent inhalant allergy), was admitted to the district hospital
with clinical signs of pneumonia.

Case report: Due to reported non-specific symptoms of
paresthesia in the chest and numbness in the lower ex-
tremities, angio-computed tomography (angio-CT) was per-
formed, which revealed pulmonary embolism. The patient
received low molecular weight heparin (LMWH). Further
treatment was carried out at the Children’s Hospital in
Kielce, with extended diagnostics for coagulation and im-
munologic tests. Considerable prolongation of activated
partial thromboplastin time (APTT), increased international
normalized ratio (INR), a high concentration of D-dimers
and high levels of lupus anticoagulant were confirmed, but
deficiency of protein C and S and antithrombin Il was ex-
cluded.

During hospitalization there occurred thrombotic inflam-
mation of the right femoral vein. After stabilization of the
patient’s clinical condition, the child was transferred to the
Children’s Hospital of St. Louis in Krakow for further rheu-
matologic treatment and diagnosis. Immunological tests
confirmed the presence of antinuclear antibodies, antibod-
ies to cardiolipin in IgG class, and normal levels of comple-
ment components.

On the basis of clinical symptoms and laboratory find-
ings the diagnosis of antiphospholipid syndrome was es-
tablished. Initially previous treatment was maintained. In
a further stage of hospitalization, the patient received oral
anticoagulant, gradually putting the LMWH. Also healthy
twin sisters were diagnosed and we found a high titer of
antibodies, significantly prolonged APTT with normal INR,
positive LA, and presence of antibodies against B2-glyco-
protein | in IgG class. Both sisters remain in constant clinical
observation.

Conclusions: The diagnostic difficulties in the diagnosis of
APS in a patient at the age of development were presented.
This case also highlights the need to assess the presence of
risk factors of APS in siblings, especially twins.
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