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Przewlekte niebakteryjne zapalenie kosci i szpiku/
kosci (chronic recurrent multifocal osteomyelitis,
CRMO)

Wersja 2016

1. COTO JEST CRMO

1.1 Co to jest?

Przewlekite nawracajgce wieloogniskowe zapalenie kosci i szpiku (ang.
Chronic Recurrent Multifocal Osteomyelitis, CRMO) jest czesto
najciezszg postacig przewlekiego niebakteryjnego zapalenia kosci i
szpiku (ang. Chronic Non-bacterial Osteomyelitis, CNO). U dzieci i
nastolatkéw zmiany zapalne dotykajg gtéwnie przynasady kosci dtugich.
Jednak zmiany mogg wystgpi¢ na kazdym odcinku szkieletu. Ponadto
choroba moze dotkng¢ takze inne narzady, takie jak skéra, oczy,
przewdd pokarmowy i stawy.

1.2 Jak czesto choroba wystepuje?

Nie zbadano szczegdtowo czestosci wystepowania tej choroby. Wedtug
danych europejskich rejestréw krajowych dotknietych chorobg moze
by¢ okoto 1-5 na 10 000 mieszkahcédw. Choroba nie wystepuje czesciej
u zadnej z pfci.

1.3 Jakie sa przyczyny choroby?

Przyczyny choroby sg nieznane. Podejrzewa sie, ze choroba jest
powigzana z zaburzeniem wrodzonego uktadu odpornosciowego.
Rzadkie choroby metabolizmu kostnego, takie jak: hipofostatazja,
zespo6t Camuratiego-Engelmanna (dysplazja czaszkowo-trzonowa),
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tagodna postac hiperostozy catego szkieletu (pierwotna osteoartropatia
przerostowa) i histiocytoza mogg przypominac przewlekte niebakteryjne
zapalenia kosci i szpiku (CNO).

1.4 Czy choroba jest dziedziczna?
Dziedziczenie choroby nie zostato udowodnione, ale jest podejrzewane.
Niewiele jest przypadkow wystepowania choroby rodzinnie.

1.5 Dlaczego moje dziecko choruje na te chorobe? Czy mozna
jej zapobiec?
Jak dotad przyczyny choroby sa nieznane. Srodki zapobiegania chorobie
Sg nhieznane.

1.6 Czy choroba jest zakazna lub zarazliwa?
Nie, nie jest. W ostatnich badaniach nie odnaleziono czynnika
zakaznego (takiego jak bakteria), ktéry wywotywatby te chorobe.

1.7 Jakie sa gtéwne objawy choroby?

Pacjenci zazwyczaj skarzg sie na bdl kosci lub stawdw, dlatego
diagnostyka réznicowa uwzglednia mtodziencze idiopatyczne zapalenie
stawéw i bakteryjne zapalenie kosci i szpiku kostnego. Badanie kliniczne
jest w stanie wychwyci¢ zapalenie stawdéw u znacznej liczby pacjentow.
Powszechny jest miejscowy obrzek kosci i zwiekszona wrazliwos¢ na
dotyk, moze tez wystgpi¢ ograniczenie ruchomosci kohczyny lub
utykanie. Choroba ma charakter przewlekty lub nawracajacy.

1.8 Czy choroba przebiega tak samo u wszystkich dzieci?
Choroba nie u wszystkich dzieci przebiega tak samo. Ponadto rodzaj
zajecia kosci, a takze czas trwania i nasilenie objawéw réznig sie u
kazdego pacjenta, nawet u tego samego dziecka, przy kolejnych
nawrotach choroby.

1.9 Czy choroba przebiega inaczej u dzieci i u dorostych?
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Generalnie CRMO u dzieci przypomina posta¢ wystepujgcg u dorostych.
Jednak niektére symptomy choroby, takie jak objawy skérne (tuszczyca,
tragdzik krostkowy), wystepujg czesciej. U dorostych choroba jest
najczesciej okreslana jako zespét SAPHO (zapalenie btony maziowej,
trgdzik, krostkowica, hiperostoza, zapalenie kosci; ang. synovitis, acne,
pustulosis, hyperostosis, osteitis). CRMO jest uznawane za postacd
zespotu SAPHO wystepujgca u dzieci i nastolatkéw.

2. DIAGNOZA | LECZENIE

2.1 Jak diagnozuje sie te chorobe?

CNO/CMRO diagnozuje sie metoda eliminacji. W tej chorobie parametry
laboratoryjne nie sg state ani przewidywalne. W badaniach
radiologicznych czesto nie ma charakterystycznych zmian na poczatku
rozwoju choroby, natomiast w pdzniejszych stadiach osteoblastyczne i
sklerotyczne zmiany w kosciach dtugich konczyn i obojczyka sugerujg
CNO. Réwniez kompresja kregéw kregostupa jest oznaka choroby pézno
wykrywalng w radiografii, ale po jej pojawieniu sie nalezy bra¢ pod
uwage dalszg diagnostyke réznicowg nowotworu ztosliwego i
osteoporozy. Dlatego tez zdiagnozowanie CNO musi by¢ poparte
zarowno obrazem klinicznym, jak i badaniami obrazowymi.

Badania rezonansem magnetycznym z kontrastem (ang. magnetic
resonance imaging; MRI) umozliwiajg dalszg analize aktywnosci
zapalnej zmian. We wczesnym diagnozowaniu pomocna moze by¢
scyntygrafia technetowa kosci, poniewaz czesto wykrywa sie nieme
klinicznie zmiany CNO. Natomiast rezonans catego jest bardziej czuty w
zdefiniowaniu charakteru zmian.

U znacznej liczby pacjentéw sama diagnostyka obrazowa nie jest w
stanie wykluczy¢ ztosliwych zmian nowotworowych i nalezatoby
rozwazyc¢ biopsje tkanek, poniewaz zdecydowane rozréznienie
ztosliwego nowotworu kosci od zmian kostnych zwigzanych z CNO jest
czesto trudne. Rozwazajac lokalizacje biopsji, nalezy wzig¢ pod uwage
aspekty funkcjonalne i kosmetyczne. Biopsje tkanek powinny byc¢
przeprowadzane tylko w celach diagnostycznych i lekarze nie powinni
wycinac catej zmiany, gdyz moze to prowadzi¢ do niepotrzebnych
uposledzen czynnosci i blizn. Koniecznos¢ przeprowadzania biops;ji
diagnostycznej byta wielokrotnie kwestionowana w leczeniu CNO.
Rozpoznanie CNO jest prawdopodobne, jesli zmiany kostne sg widoczne
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przez 6 miesiecy lub dtuzej oraz jesli u pacjentéw wystepujg réwniez
typowe zmiany skérne. W takich przypadkach biopsja nie jest
konieczna, jednak niezbedna jest krétkoterminowa obserwacja
kliniczna, uwzgledniajgca powtérne badania obrazowe. Zmiany
jednoogniskowe, ktére wyglgdajg jak postac osteolityczna i ktére
wystepujg w przylegtych strukturach tkankowych, nalezy zbadac w toku
biopsji, aby wykluczy¢ nowotwadr ztosliwy.

2.2 Jakie jest znaczenie badan?

s) Badania krwi: jak wspomniano wczesniej, badania laboratoryjne nie
sg charakterystycznym elementem diagnozowania CNO/CRMO.
Przeprowadzanie badan obejmujgcych wskaznik sedymentac;ji
erytrocytéw (OB), biatko C-reaktywne (CRP), surowiczy amyloid-A (SAA),
morfologie krwi i fibrynogen, jest wazne w czasie ataku, poniewaz
pozwala ocenic¢ rozmiar stanu zapalnego. Jednak te badania czesto nie
sq rozstrzygajgce. b) Badanie moczu: nierozstrzygajgce. c) Biopsja
kosci: konieczna w zmianach jednoogniskowych i w razie niepewnosci.

2.3 Czy chorobe mozna leczy¢ lub wyleczy¢? Na czym polega
leczenie?

Dostepne sg dtugoterminowe dane dotyczgce leczenia gtdwnie lekami
przeciwzapalnymi ( NLPZ , takimi jak ibuprofen, naproksen,
indometacyna), pokazujgce, ze nawet u 70% pacjentéw wystepujg fazy
remisji, ktére przy statym zazywaniu lekdw mogg trwac do kilku lat.
Jednak znaczna liczba pacjentow wymaga bardziej intensywnego
leczenia, uwzgledniajgcego sterydy i sulfasalazyne. W ostatnim czasie
pozytywne rezultaty dato leczenie bisfosfonianami. Zgtaszano rowniez
przypadki przewlekte oporne na leczenie.

2.4 Jakie sa dziatania niepozadane leczenia
farmakologicznego?

Rodzicom trudno jest zaakceptowac fakt, ze ich dziecko musi
przyjmowac leki przez dtuzszy czas. Zazwyczaj martwig ich tez mozliwe
dziatania niepozgdane wywotywane przez leki przeciwbélowe i
przeciwzapalne. NLPZ s uwazane za leki, ktore bezpiecznie mozna
podawacd dzieciom i ktére wywotujg nieliczne dziatania niepozgdane,
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takie jak bdle brzucha. Wiecej informacji mozna znalez¢ w rozdziale
poswieconym leczeniu farmakologicznemu.

2.5 Jak dtugo powinno trwac leczenie?
Czas leczenia zalezy od obecnosci lokalnych zmian, ich liczby i stopnia
zaawansowania. Zwykle konieczne jest leczenie miesigcami lub latami.

2.6 Czy mozna stosowad leczenie niekonwencjonalne lub
uzupetniajace?

W przypadku zapalenia stawdéw odpowiednia moze byc¢ fizjoterapia. Nie
istniejg jednak dane dotyczgce stosowania terapii uzupetniajagcych w
tego typu chorobach.

2.7 Jakie kontrole okresowe sa niezbhedne?
Leczonym dzieciom nalezy badac¢ krew i mocz co najmniej dwa razy w
roku.

2.8 Jak dtugo choruje sie na te chorobe?
U wiekszosci pacjentéw choroba trwa do kilku lat, chociaz u niektérych
moze trwac do konca zycia.

2.9 Jakie jest dtugofalowe rokowanie (przewidywany skutek i
przebieg) choroby?
Odpowiednio leczona choroba daje dobre rokowanie.

3. ZYCIE CODZIENNE

3.1 Jak choroba moze wptynac na codzienne zycie dziecka i
jego rodziny?

Zanim choroba zostanie zdiagnozowana, zaréwno dziecko, jak i
cztonkowie jego rodziny czesto miesigcami doswiadczajg problemoéw ze
stawami i kos¢mi. Zwykle zaleca sie przyjecie do szpitala i wykonanie
réznych badan. Zaleca sie réwniez regularne wizyty w przychodni, w
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celu obserwacji po diagnozie.

3.2 Czy dziecko moze chodzi¢ do szkoty? Czy moze uprawiad
sport?

Konieczne moze by¢ ograniczenie aktywnosci sportowej, zwtaszcza po
biopsji i w przypadku zapalenia stawéw. Zwykle pdzniej nie ma
koniecznosci ograniczania aktywnosci fizycznej.

3.3 Czy dieta ma wptyw na przebieg choroby?
Nie ma zadnych szczegdlnych zalecen dotyczacych diety.

3.4 Czy klimat ma wptyw na przebieg choroby?
Nie, nie ma.

3.5 Czy dziecko moze byc szczepione?

Dziecko mozna szczepi¢; wyjgtkiem jest stosowanie zywych szczepionek
podczas leczenia kortykosteroidami, metotreksatem lub inhibitorami
TNF-a.

3.6 Jak choroba wptywa na zycie seksualne, ciaze,
antykoncepcje?

U pacjentéw cierpigcych na CNO choroba nie wywotuje problemdéw z
ptodnoscig. W przypadku zajecia kosci miednicy moze wystapic
dyskomfort podczas stosunku ptciowego. Planujgc cigze oraz w czasie
jej trwania nalezy ponownie rozwazy¢ koniecznos¢ przyjmowania lekéw.
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