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1. CE ESTE OCNB

1.1 Ce este aceasta boala?

Osteomielita cronica recurenta multifocala (OCRM) este cea mai severa
forma a osteomielitei cronice nebacteriene (neinfectioase) (OCNB). La
copii si adolescenti, leziunile inflamatorii afecteaza predominant
metafizele oaselor lungi. Cu toate acestea, leziunile pot apare la orice
nivel al scheletului. in plus, alte organe, cum ar fi pielea, ochii, tractul
gastro-intestinal si articulatiile pot fi, de asemenea, afectate.

1.2 Cat este de frecventa?

Frecventa acestei boli nu a fost studiata in detaliu. Pe baza datelor din
registrele nationale europene frecventa OCNB este estimata la 1-5
cazuri la 10.000 persoane. Nu exista nicio predominanta de sex.

1.3 Care sunt cauzele bolii?

Cauzele sunt necunoscute. Se presupune ca aceasta boala este legata
de o tulburare a sistemului imunitar innascut. Bolile rare ale
metabolismului osos pot mima OCNB. Dintre acestea, mentionam
hipofosfatazia, sindromul Camurati-Engelman sau hiperostoza-
pahidermoperiostoza benigna si histiocitoza.

1.4 Este o boala mostenita?
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Acest fapt nu a fost dovedit, dar exista ipoteza transmiterii ereditare.
De fapt, doar un procent mic dintre cazuri prezinta agregare familiala a
bolii.

1.5 De ce copilul meu are aceasta boala? Boala poate fi
prevenita?

Cauzele sunt necunoscute pana in prezent. Nu sunt cunoscute masuri
preventive.

1.6 Este o boala contagioasa sau infectioasa?
Nu. Studii recente nu au descoperit niciun agent infectios (cum ar fi
bacteriile) implicat in aceasta boala.

1.7 Care sunt principalele simptome?

Pacientii se plang, de obicei, de durere osoasa sau articulara; de aceea
se impune diagnosticul diferential cu artrita idiopatica juvenila si
osteomielita bacteriana. Examenul clinic poate detecta, artrita la o
proportie semnificativa a pacientilor. Tumefierea locala si sensibilitatea
osoasa sunt frecvente; schiopatarea sau pierderea mobilitatii pot fi de
asemenea prezente. Boala poate avea o evolutie cronica sau recurenta.

1.8 Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Boala nu se manifesta la fel la toti copiii. Mai mult, tipul afectarii
osoase, durata si severitatea simptomelor variaza de la un pacient la
altul, si chiar la acelasi copil, daca boala are un model evolutiv recurent.

1.9 Este boala la copii diferita de cea a adultilor?

in general, OCNB la copii seamana cu cea observata la adulti. Cu toate
acestea unele caracteristici ale bolii, cum ar fi implicarea pielii
(psoriazis, acnee pustuloasa) sunt mai frecvente in cazul adultilor. La
acestia, boala a fost numita sindromul SAPHO (sinovita, acnee,
pustuloasa, hiperostoza si osteita). OCNB este considerata varianta la
copil sau adolescent a sindromului SAPHO.
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2. DIAGNOSTIC SI TRATAMENT

2.1 Cum este diagnosticata?

OCNB/OCRM reprezinta un diagnostic de excludere. Parametrii de
laborator nu sunt nici sugestivi, nici predictivi pentru OCNB/OCRM.
Adesea, radiografiile leziunilor osoase precoce din OCNB nu evidentiaza
modificari caracteristice, desi ulterior in evolutia bolii pot apare
modificari osteoplastice si sclerotice ale oaselor lungi ale membrelor si
ale claviculei, modificari ce pot fi considerate sugestive pentru OCNB..
Compresiunea vertebrala este, de asemenea, un semn radiografic
destul de tardiv al bolii, dar si in cazul acesteia trebuie luat in
considerare diagnosticul diferential cu boli maligne sau osteoporoza.
Prin urmare, diagnosticul OCNB trebuie sa se bazeze atat pe tabloul
clinic, cat si pe investigatiile imagistice.

Examenul RMN (cu substanta de contrast) ofera perspective noi in
activitatea inflamatorie a leziunilor. Scintigrafia osoasa cu Technetiu
este de asemenea utila in stabilirea diagnosticului initial, putand
evidentia leziuni asimptomatice de OCNB. Cu toate acestea, RMN-ul
intregului corp pare a fi mai sensibil in caracterizarea leziunilor.

La un numar considerabil de pacienti, investigatiile imagistice nu pot
exclude o boala maligna si trebuie efectuata o biopsie, mai ales ca este
adesea dificila o distinctie certa intre leziunile osoase maligne si
leziunile asociate cu OCNB. La alegerea locului pentru biopsie, trebuie
luate Tn calcul considerente functionale si estetice. Biopsiile trebuie
efectuate numai in scop diagnostic si medicul nu trebuie sa incerce
excizia Intregii leziuni; aceasta ar putea cauza cicatrici si
disfunctionalitati inutile. Necesitatea biopsiei diagnostice a fost in mod
repetat pusa sub semnul intrebarii in gestionarea OCNB. Diagnosticul
de OCNB este probabil daca leziunile osoase sunt prezente de cel putin
6 luni iar pacientul asociaza si leziunile cutanate tipice. in acest caz,
biopsia nu este neaparat necesara; totusi, o urmarire clinica pe termen
scurt, in paralel cu repetarea investigatiilor imagistice este obligatorie.
Leziunile unifocale cu aspect de osteoliza (distructie osoasa) izolata si
cu afectarea tesuturilor invecinate trebuie biopsiate pentru a exclude o
boala maligna.

2.2 Care este importanta analizelor?
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a) Analizele de sange: dupa cum am mentionat deja, testele de
laborator nu sunt specifice pentru diagnosticul OCNB/OCRM. Analize
precum viteza de sedimentare a hematiilor (VSH), proteina C reactiva
(PCR), hemoleucograma, fosfataza alcalina si creatin-kinaza pot fi
efectuate Tn timpul unui episod dureros pentru a cuantifica extensia
inflamatiei si a afectarii tesutului. Totusi, aceste teste sunt adesea
neconcludente. b) Test de urina: nu este concludent. ¢) Biopsia osoasa:
este necesara in cazul leziunilor unifocale sau in cazul diagnosticului
incert.

2.3 Boala poate fi tratata sau vindecata? in ce consta
tratamentul ?

Datele pe termen lung privind tratamentul predominant cu
medicamente anti-inflamatoare nesteroidiene (AINS, cum ar fi
ibuprofen, naproxen, indometacin) arata ca -sub tratament continuu-
pana la 70% dintre pacienti pot inregistra remisii lungi, uneori timp de
cativa ani. Cu toate acestea, un numar semnificativ de pacienti necesita
medicatie mai agresiva, inclusiv steroizi, sulfasalazina si inhibitori de
TNF-alfa. Recent, rezultate pozitive au fost raportate in cazul utilizarii de
bisfosfonati. De asemenea, au fost raportate si evolutii cronice,
refractare la tratament.

2.4 Care sunt efectele secundare ale tratamentului
medicamentos?

Nu este usor pentru parinti sa accepte ca fiul/fiica lor trebuie sa ia
medicamente pentru mult timp. De obicei, parintii sunt ingrijorati in
legatura cu potentialele efecte secundare ale medicamentelor
analgezice si anti-inflamatoare. La copii, AINS sunt, in general,
considerate medicamente sigure, cu efecte secundare limitate, cum ar
fi durerile de stomac. Pentru mai multe informatii, consultati capitolul
despre terapia medicamentoasa.

2.5 Cat timp ar trebui sa dureze tratamentul?

Durata tratamentului depinde de prezenta locala a leziunilor, numarul si
gravitatea acestora. De obicei, tratamentul este necesar pentru o
durata de luni sau ani.
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2.6 Care sunt terapiile neconventionale sau complementare?
Fizioterapia poate fi utila in cazul prezentei artritei. Totusi, nu exista
date privind utilizarea terapiei complementare in astfel de boli.

2.7 Ce fel de controale periodice sunt necesare?
Copiii aflati sub tratament trebuie sa faca analize de sange si de urina
cel putin de doua ori pe an.

2.8 Cat timp va dura boala?
La majoritatea pacientilor, durata bolii este de cativa ani, desi in unele
cazuri, boala dureaza toata viata.

2.9 Care este prognosticul (evolutia pe termen lung a bolii) ?
In cazul in care boala este tratata in mod corespunzator, ea poate avea
un prognostic bun.

3. VIATA DE Z| CU ZI]

3.1 Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului si a
familiei?

Adesea, copilul sufera de dureri articulare si osoase cu cateva luni
fnainte ca boala sa fie diagnosticata. De obicei, se recomanda
internarea in spital pentru a stabili diagnosticul. Sunt recomandate
vizitele regulate in ambulatoriu pentru controale regulate dupa
stabilirea diagnosticului.

3.2 Va afecta boala participarea copilului la activitatile scolare
si sportive?

Ar putea aparea anumite limitari ale activitatilor sportive, in special
dupa biopsie sau daca exista artrita. in afara acestor situatii, la
majoritatea pacientilor nu se impune limitarea activitatii fizice.
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3.3 Copilul va trebui sa urmeze un regim alimentar special?
Nu exista o dieta specifica.

3.4 Conditiile climatice pot influenta evolutia bolii?
Nu.

3.5 Sunt permise vaccinarile?
Copilul poate fi vaccinat, cu exceptia vaccinurilor vii atunci cand copilul
face tratament cu corticosteroizi, metotrexat sau inhibitori de TNF-a.

3.6 Care sunt consecintele pentru viata sexuala, sarcina,
contraceptie?

Pacientii cu OCNB nu au probleme de fertilitate. in cazul afectarii
oaselor bazinului, poate aparea disconfort in timpul actului sexual.
Necesitatea terapiei medicamentoase trebuie sa fie reevaluata inainte
de a programa o sarcina sau in timpul acesteia.
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