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Miodziencze spondyloartropatie/zapalenie
stawdéw z towarzyszacym zapaleniem przyczepow
sciegnistych (mSpA-ERA)

Wersja 2016

1. CZYM SA MLODZIENCZE
SPONDYLOARTROPATIE/MLODZIENCZE ZAPALENIE STAWOW Z
TOWARZYSZACYM ZAPALENIEM PRZYCZEPOW SCIEGNISTYCH
(mSpA-ERA)

1.1 Co to jest?

Mtodziehcze spondyloartropatie (mSpA) i zapalenie stawéw z
towarzyszgcym zapaleniem przyczepow sciegnistych (ERA) stanowig
grupe przewlektych choréb zapalnych stawéw (zapalenie stawdéw), jak
rowniez sciegien i przyczepow niektérych wiezadet (zapalenie
przyczepéw sciegnistych), atakujagcych przewaznie kohczyny dolne, a w
niektérych przypadkach rowniez stawy miednicy i kregostupa (zapalenie
stawdw krzyzowo-biodrowych - bél posladkow i zapalenie stawow
kregostupa - bodle plecéw). Mtodziehcze SpA-ERA wystepujg
zdecydowanie czesciej u 0sob, u ktérych w badaniach krwi wykrywany
jest marker genetyczny HLA-B27. HLA-B27 jest biatkiem zlokalizowanym
na powierzchni komérek odpornosciowych. Co ciekawe, tylko u czesci
0s6b z HLA-B27 rozwinie sie zapalenie stawéw. Dlatego obecnos¢ HLA-
B27 nie jest wystarczajgcym czynnikiem wyjasniajagcym rozwéj choroby.
Do chwili obecnej nadal nie jest znana doktadna rola HLA-B27 w
powstawaniu choroby. Wiadomo jednak, ze w pewnej liczbie
przypadkdéw zapalenie stawdw jest poprzedzone zakazeniem przewodu
pokarmowego lub moczowo-ptciowego (znanym jako reaktywne
zapalenie stawow). Mtodziehcze SpA-ERA sg Scisle zwigzane ze
spondyloartropatiag w wieku dorostym, a wiekszos¢ naukowcdéw jest
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zdania, ze choroby te majg ten sam poczatek i cechy. U wiekszosci
dzieci i mtodziezy cierpigcych na mtodziencze spondyloartropatie
diagnozowane jest ERA, a nawet tuszczycowe zapalenie stawéw. Wazne
jest, ze z klinicznego i terapeutycznego punktu widzenia nazwy
~mtodziencza spondyloartropatia", ,zapalenie stawdéw z towarzyszacym
zapaleniem przyczepow sciegnistych" i w niektérych przypadkach
.tuszczycowe zapalenie stawdw" mogg oznaczac to samo.

1.2 Jakie choroby okresla sie jako mtodziencze SpA-ERA?
Jak juz wspomniano, mtodziencze spondyloartropatie to grupa chordéb,
ktérych objawy kliniczne moga sie naktadaé. Obejmuje ona osiowe i
obwodowe spondyloartropatie, zesztywniajgce zapalenie stawdéw
kregostupa, niezréznicowang postac spondyloartropatii, tuszczycowe
zapalenie stawow, reaktywne zapalenie stawéw, zapalenie stawdw
powigzane z chorobg Crohna i wrzodziejgcym zapaleniem jelita
grubego. Zapalenie stawdw z towarzyszgcym zapaleniem przyczepéw
sciegnistych oraz tuszczycowe zapalenie stawdéw oznaczajg dwie rézne
postacie w klasyfikacji MIZS (Mtodzienczego Idiopatycznego Zapalenia
Stawdw) i sg powigzane z mtodziehczymi spondyloartropatiami.

1.3 Jak czesto choroba wystepuje?

Mtodziencze SpA-ERA s3 jedng z najczestszych form przewlektego
zapalenia stawow wieku dzieciecego i znacznie czesciej wystepujg u
chtopcdw niz u dziewczat. Zaleznie od regionu swiata mogg dotyczyc¢
nawet 30% dzieci cierpigcych na przewlekte zapalenie stawéw. W
wiekszosci przypadkdéw pierwsze objawy pojawiajg sie okoto 6. roku
zycia. Poniewaz w znacznej wiekszosci (do 85%) pacjenci chorzy na
mtodziehcze SpA-ERA sg nosicielami HLA-B27, czestos¢ wystepowania
SpA w wieku dorostym i mtodziehczych SpA-ERA w catej populacji, a
nawet w pewnych rodzinach, zalezy od czestosci wystepowania tego
markera w normalnej populacji.

1.4 Jakie sa przyczyny choroby?

Przyczyna mtodziehczych SpA-ERA nie jest znana. Jednak istnieje pewna
sktonnos¢ do zachorowania, ktéra u wiekszosci pacjentéw wigze sie z
obecnoscig HLA-B27 i kilku innych gendw. Obecnie uwaza sie, ze
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czasteczka HLA-B27 zwigzana z chorobg (co nie dotyczy 99% populacji z
HLA-B27) nie jest syntezowana w sposéb prawidtowy, a kiedy wchodzi w
reakcje z innymi komdrkami i ich produktami (zwtaszcza substancjami
prozapalnymi), wywotuje chorobe. Niemniej jednak nalezy podkresli¢, ze
obecnos¢ HLA-B27 nie jest przyczyng choroby, a raczej czynnikiem
zwiekszajgcym podatnosé na zachorowanie.

1.5 Czy choroba jest dziedziczna?

HLA-B27 i inne geny predysponujg do zachorowania na mfodziencze
SpA-ERA. Co wiecej, wiemy, ze nawet 20% pacjentdw z takg diagnozg
posiada w pierwszej lub drugiej linii krewnych cierpigcych na te
chorobe. Stad tez przypuszczenie, ze mtodziencze SpA-ERA moga
wykazywac pewne powigzania rodzinne. Mimo to nie mozemy
jednoznacznie stwierdzi¢, ze mtodziehcze SpA-ERA nalezg do grupy
choréb dziedzicznych. Choroba dotknie zaledwie 1% o0sdb posiadajgcych
marker HLA-B27. Innymi stowy, u 99% osdéb bedacych nosicielami HLA-
B27 nigdy nie rozwing sie SpA-ERA. Ponadto genetyczne predyspozycje
do zachorowania zmieniajg sie w zaleznosci od grupy etniczne;.

1.6 Czy chorobie mozna zapobiec?

Zapobieganie chorobie nie jest mozliwe, poniewaz jej przyczyna jest
nadal nieznana. Nie ma potrzeby badania rodzehstwa ani krewnych w
kierunku obecnosci HLA-B27, jesli nie wystepujg u nich zadne objawy
mitodzienczych SpA-ERA.

1.7 Czy choroba jest zakazna?

Mtodziehcze SpA-ERA nie sg chorobami zakaznymi, nawet w
przypadkach, gdy zostaty wywotane przez infekcje. Ponadto nie u
wszystkich ludzi zakazonych w tym samym czasie i doktadnie tg sama
bakterig rozwing sie mtodziencze SpA-ERA.

1.8 Jakie sa gtédwne objawy choroby?
Mtodziencze SpA-ERA majg wspdblne cechy kliniczne.

Zapalenie stawow
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Do najpowszechniejszych objawdw nalezg bél stawdw i obrzek oraz
ograniczona ruchomosc¢ stawéw.

U wielu dzieci wystepuje nielicznostawowe zapalenie stawdw kohczyn
dolnych. Zapalenie nielicznostawowe oznacza, ze chorobg dotkniete
zostajg maksymalnie 4 stawy. U pacjentéw, u ktérych rozwija sie
choroba w postaci przewlektej, moze wystepowac rdwniez zapalenie
wielostawowe. Zapalenie wielostawowe oznacza, ze stan zapalny
atakuje co najmniej 5 stawéw. Do stawdw najczesciej dotknietych
stanem zapalnym nalezg kolana, kostki, srédstopie i biodra, rzadziej
mate stawy stopy.

U niektdérych dzieci moze sie rozwing¢ zapalenie dowolnego stawu
konczyn gérnych, zwtaszcza barkow.

Zapalenie przyczepow sciegnistych

Zapalenie przyczepow Sciegnistych, czyli stan zapalny miejsc, w ktérych
sciegna lub wiezadta przyczepiajg sie do kosci, jest drugim
najczestszym objawem wystepujgcym u dzieci ze SpA-ERA. Do
najczesciej atakowanych przyczepow sciegien nalezg te zlokalizowane
na piecie, w srédstopiu i wokdt rzepki. Najczestszymi objawami sg: bdl
piety, bdl i obrzek srédstopia oraz bdl rzepki. Przewlekte zapalenie
przyczepow sciegnistych moze prowadzi¢ do powstania ostrég kostnych
(osteofity), w wielu przypadkach powodujgc béle umiejscowione w
pietach.

Zapalenie stawow krzyzowo-biodrowych

Inng lokalizacjg moze byc¢ zapalenie stawdw krzyzowo-biodrowych,
znajdujgcych sie w tylnej czesci miednicy. Rzadko wystepuje w
dziecinstwie, czesciej w okresie od 5 do 10 lat po wystgpieniu objawdéw
zapalenia stawdw.

Najczestszym jego objawem jest naprzemienny bdl posladkow.

Bol plecow; zapalenie stawow kregostupa

Zajecie stawdéw kregostupa, bardzo rzadkie na poczatku, moze wystgpic
u niektérych dzieci w pézniejszym przebiegu choroby. Do jego
najczestszych objawow nalezg nocne bdle plecédw, poranna sztywnosc i
ograniczona ruchomosc¢. Bélowi plecéw czesto towarzyszy bél szyi, a w
rzadkich przypadkach réwniez bdle klatki piersiowej. U niewielkiej liczby
pacjentéw wiele lat po rozpoznaniu choroba moze powodowac
powstawanie wyrosli kostnych i tworzenie sie mostkéw tgczacych kregi.
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Takich symptomow prawie nigdy nie obserwuje sie u dzieci.

Zajecie gatek ocznych

Ostre zapalenie przedniego odcinka btony naczyniowej to zapalenie
teczéwki oka. Mimo ze powiktania tego typu sg dos¢ rzadkie, az jedna
trzecia pacjentéw moze cierpiec z ich powodu raz badz kilka razy w
czasie trwania choroby. Ostre zapalenie przedniego odcinka btony
naczyniowej przejawia sie trwajgcym kilka tygodni bélem gatek
ocznych, zaczerwienieniem i niewyraznym widzeniem. Zazwyczaj
dotyczy tylko jednego oka, ale moze miec¢ charakter nawracajacy.
Konieczna jest natychmiastowa wizyta u okulisty. Omawianego typu
zapalenie btony naczyniowej oka rézni sie od tego, ktére wystepuje u
dziewczat ze stwierdzonym zapaleniem nielicznostawowym i obecnoscig
przeciwciat przeciwjgdrowych.

Zajecie skory

U niewielkiej grupy dzieci z mtodziehczymi SpA-ERA tuszczyca juz
wystgpita albo moze sie dopiero rozwingé. U pacjentéw tych
zakwalifikowanie zespotu chorobowego jako ERA jest wykluczone i
rozpoznanie zostaje zmienione na tuszczycowe zapalenie stawdw.
tuszczyca jest przewlekta chorobg skory, ktérg cechuja tuszczgce sie
wykwity, wystepujgce gtéwnie na tokciach i kolanach. Choroby skéry
mogq poprzedzad zapalenie stawdw o wiele lat. U innych pacjentéw
zapalenie stawdw moze sie rozwingc¢ na kilka lat przed pojawieniem sie
pierwszych objawdw tuszczycy.

Zajecie jelit

U niektérych dzieci z chorobami zapalnymi jelit, takimi jak choroba
Crohna i wrzodziejgce zapalenie jelita grubego, moze sie rozwing¢
spondyloartropatia. Choroba zapalna jelit nie stanowi jednego z
elementéw ERA. W niektérych przypadkach zapalenie jelit ma charakter
subkliniczny (bez objawéw ze strony jelit), a obserwuje sie wieksze
nasilenie objawéw zapalenia stawdw, przez co wymaga ono
szczegblnego leczenia.

1.9 Czy choroba przebiega tak samo u wszystkich dzieci?
Spektrum choroby jest szerokie. Podczas gdy u niektérych dzieci
choroba ma tagodny i krétki przebieg, u innych cechuje sie ciezkimi i
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dtugotrwatymi objawami, utrudniajgc normalne funkcjonowanie. U wielu
dzieci chorobg moze byc¢ zajety tylko jeden staw (np. kolano) przez kilka
tygodni i moze ona nigdy wiecej nie powracac ani nie dawac
dodatkowych objawow przez reszte ich zycia, podczas gdy u niektdrych
dzieci wystepujgce objawy sg bardziej uporczywe, obejmujg kilka
stawdw, przyczepy Sciegien oraz stawy kregostupa i stawy krzyzowo-
biodrowe.

1.10 Czy choroba przebiega inaczej u dzieci i u dorostych?
Poczatkowe objawy mtodzienczych SpA-ERA réznig sie od tych
typowych dla SpA u dorostych, ale wiekszos¢ danych sugeruje, ze
nalezg one do tego samego spektrum chordéb. Choroba stawéw
obwodowych (konhczyn) na poczatku wystepuje czesciej u dzieci, w
przeciwienstwie do 0séb dorostych, u ktérych czestszg postacia jest
postac osiowa (obejmujgca kregostup i stawy krzyzowo-biodrowe).
Nasilenie objawéw choroby jest wieksze u dzieci niz u dorostych.
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