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Niepetnosprawnosc¢ dzieci i mtodziezy chorych
na mtodziencze idiopatyczne zapalenie stawow

Najczestszg przewlektg artropatig zapalng wieku rozwojowego jest mtodziericze idiopatyczne zapalenie sta-
wow (MIZS). W przebiegu dtugotrwatego procesu zapalnego dochodzi do uszkodzenia staw6w, co w efekcie
moze prowadzi¢ do niepetnosprawnosci tej grupy dzieci i mtodziezy, ktora czgsto (ok. 50% przyp.) towarzy-
szy im w zyciu dorostym. Dzieki znacznym postgpom w diagnostyce i leczeniu rokowanie ulegto znacznej
poprawie, jednak nadal wystepuija istotne powikfania (kalectwo narzadu ruchu, zapalenie btony naczyniowej
oka, zahamowanie wzrostu, psychologiczne nastepstwa choroby takie jak: depresja, lek, izolacja spoteczna).
Dziecko chore na MIZS powinno pozostawac pod opiekg reumatologa dzieciecego, ktdry jest odpowiedzialny
za ustalenie indywidualnego planu leczenia dostosowanego do postaci i aktywnosci choroby oraz za koordy-
nacje udziatu innych specjalistow w procesie terapeutycznym. Niepetnosprawno$¢ towarzyszaca pacjentowi
z MIZS przejawia sie nie tylko jako ograniczenia sprawnosci fizycznej, ale takze dotyczy szeroko rozumianej
sfery spotecznej i psychologicznej. Problemy z tego wynikajgce stanowig réwniez obcigzenie ekonomiczne
dla spoteczenstwa, ktére musi udzieli¢ odpowiedniego wsparcia pacjentom, zaréwno w zakresie Swiadczen
leczniczych, rehabilitacyjnych, jak i finansowania Swiadczen przystugujacych osobom niepetnosprawnym.

mtodziericze idiopatyczne zapalenie stawdw, dtugotrwate nastepstwa choroby, nie-
petnosprawnos$¢, rehabilitacja, przystosowanie psychologiczne i spoteczne

Disability of children and youths suffering from juvenile idiopathic arthritis

The most chronic inflammatory arthropathy of the growing age is the juvenile idiopathic arthritis (JIA).
During the long inflammation process, a damage of joints occurs, which can bring about the disability of
this group of children and youths, which often (about 50% of the cases) stays with them in their adult-
hood. Thanks to significant progress in the diagnostics and treatment, the prognoses are much improved
now, however, there still are important complications (disability of the mobility organs, inflammation of
the vascular membrane of the eye, growth arrest, psychological consequences of the illness, like depres-
sion, anxiety, social isolation). A child who suffers from the JIA should remain under the care of a child
rheumatologist, who is responsible for designing an individual plan of treatment, adapted to the ilness’s
form and intensity, and for the coordination of the participation of other specialists in the therapeutic
process. Disability experienced by a JIA patient manifests not only as limitation of physical ability, but
also concerns the broadly understood social and psychological sphere. The problems which follow are
also an economical burden for the society, which has to give proper support to the patients, both in the
area of treatment, rehabilitation and financing the services to which the disabled are entitled.

juvenile idiopathic arthritis, long-term outcomes, disability, rehabilitation, psychological
and social adjustment
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Wstep

Mtodziericze idiopatyczne zapalenie stawow (MIZS, ang. juvenile idiopathic arthritis — JIA)
jest najczestsza przewlektg artropatig zapalng wieku rozwojowego. Stanowi heterogenng grupe
chordb o nieznanej etiologii charakteryzujacych sie wystapieniem objawow przed 16 rokiem
zycia pod postacig zapalenia stawow trwajgcego powyzej 6 tygodni'. Wedtug obecnie obowig-
zujacej klasyfikacji wyroznia sie 6 podtypow choroby, ktore charakteryzujg sie odmiennym
obrazem klinicznym, laboratoryjnym oraz rokowaniem?. Ze wzgledu na mozliwos$¢ trwatego
uszkodzenia struktur stawowych w efekcie przewlektego procesu zapalnego, choroba ta moze
byC przyczyng niepetnosprawnosci dzieci i mtodziezy, ktora czasem wystepuje rowniez w zy-
ciu dorostym®. W przebiegu dtugotrwatego procesu zapalnego mogg wystgpi¢ réwniez ob-
jawy pozastawowe, dajgce szereg dodatkowych powiktan (zapalenie btony naczyniowej oka,
skrobiawica, zahamowanie wzrostu) oraz, podkreslane ostatnio w analizach naukowych, na-
stepstwa psychologiczne (depresja, lek czy izolacja spoteczna). Z tego wzgledu MIZS uwaza-
ne jest za chorobe o wymiarze spotecznym. Stad bardzo istotnym elementem postgpowania
w MIZS jest prowadzenie wtasciwego leczenia, ktore w ostatnich latach ulegto znaczacej
poprawie, m. in. dzigki wprowadzeniu nowych form terapii, tzw. lekdw biologicznych*. Nowe
opcje terapeutyczne, wraz z systematycznie prowadzong rehabilitacjg narzadu ruchu, stwarza-
ja szanse dla tych pacjentow w postaci znacznie lepszego rokowania niz przed laty.

Epidemiologia

MIZS nie jest chorobg rzadko wystepujaca, jednak dane epidemiologiczne dotyczace
jej wystepowania sg dosS¢ zroznicowane. Wedtug roznych zrodet czestos¢ wystepowania
MIZS waha sig w szerokich granicach miedzy 19,8/100,000 (Francja) poprzez 86,1/100,000
(USA, Szwecja) do 440/100,000 (Australia). Te roznice geograficzne mozna czesciowo wyttu-
maczy¢ wptywem czynnikow Srodowiskowych oraz podatnoscig genetyczng danej populaciji.
Szacuje sie, ze liczba nowych zachorowan dzieci w ciggu roku wynosi od 0,83/100,000 (Ja-
ponia) do 22,6/100,000 (Norwegia). W Polsce nie ma doktadnych badan epidemiologicznych
dotyczacych czestosci wystepowania, a liczba nowych zachorowan wedtug badarn lokalnych

" Cassidy J.T., Petty R.E., Chronic arthritis in childhood, [in:] Textbook of pediatric rheumatology, red. Cassidy J.T.,
Petty R.E., Laxer RM 5th ed. Philadelphia: Elsevier, 2005, p.206-300; Martini A., Lovell D.J., Juvenile idiopathic
arthritis: state of the art and future perspectives, “Ann Rheum Dis” 2010, 69, p.1260-1263; Romicka A.M.,
Mtodziericze idiopatyczne zapalenie stawdw — obraz kliniczny, przebieg i leczenie, ,Standardy medyczne” 2010, 2,
$.189-193; Ruperto N., Martini A., Emerging drugs to treat juvenile idiopathic arthritis. “Expert Opin Emerg Drugs”
2011, 16, p.493-505

2 Petty R.E., Southwood T.R., Manners P., et al., International League of Associations for Rheumatology classifica-
tion of juvenile idiopathic arthritis: second revision, Edmonton, 2001. J ,,Rheumatol” 2004, 31, p.390-392

3 Packham J.C., Hall M.A., Long-term follow-up of 246 adults with juvenile idiopathic arthritis: functional outcome,
“Rheumatology” 2002, 41; Smolewska E., Prokopiuk J., Lipifiska J., Stariczyk J., Ocena funkcjonowania w $rodo-
wisku szkolnym i rodzinnym pacjentéw z mtodzieficzym idiopatycznym zapaleniem stawow, ,Pielegniarstwo XXI
Wieku” 2006, 1/2

4 Ruperto N., Martini A., op.cit.
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wynosi ok. 7/100,000 dzieci rocznie®. Choroba moze wystgpi¢ w kazdym wieku, ale zacho-
rowania ponizej 6 miesigca zycia sg niezwykle rzadkie. Ogdlnie szacuije sig, ze dziewczynki
chorujg na MIZS dwukrotnie czesciej niz chtopey ©.

Postaci chorohy

Wedtug klasyfikacji z Edmonton (2001) wyro6znia sie szereg postaci choroby, ktore wy-
odrebniono na podstawie objawow klinicznych wystepujacych w pierwszych 6 miesigcach
jej trwania (Tab. 1)".

Tabela 1. Klasyfikacja MIZS wg International League Against Rheumatism (Edmonton, 2001)

1. Zapalenie staw6w o poczatku uog6lnionym (uktadowym)
2. Zapalenie stawdw z zajgciem niewielu stawdw (skapostawowe)
a) przetrwate
b) rozszerzajace sie
3. Zapalenie wielostawowe
a) znieobecnoscig czynnika reumatoidalnego
b) z obecnoscig czynnika reumatoidalnego
4. tuszczycowe zapalenie stawow
5. Zapalenie stawow z zapaleniem przyczepow sciegien
6. Inne zapalenia stawow
a) niespetniajgce kryteriow ww. rozpoznan
b) posiadajace cechy wiecej niz jednego rozpoznania

Zrédto: Petty R.E., Southwood T.R., Manners P,, et al. International League of Associations for Rheumatology clas-
sification of juvenile idiopathic arthritis: second revision, Edmonton, 2001. J Rheumatol 2004, 31
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Fot.1. Charakterystyczny tor gorgczki u dziecka z uktado-
wa postacig MIZS/ Zrodto: Materiaty wiasne.

5 Cassidy J.T., Petty R.E., Chronic arthritis in childhood, op.cit.; Ruperto N., Martini A., Emerging drugs to treat
juvenile idiopathic arthritis, op. cit.

6 Cassidy J.T., Petty R.E., Chronic arthritis in childhood, op. cit.

" Petty R.E., Southwood T.R., Manners P., et al. International League of Associations for Rheumatology classification
of juvenile idiopathic arthritis: second revision, op. cit.
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wysypke skorng w postaci plamistych wykwi-
tow barwy tososiowej najczesciej zlokalizowa-
nych na tutowiu (Fot.2) oraz zapalenie stawow,
ktore moze poczatkowo by¢ wyrazone bardzo
dyskretnie, jednak w dalszym etapie choroby
powoduije znaczng destrukcje narzadu ruchus.
Powiktaniem tej postaci choroby, obok upo-
Sledzenia funkcji narzadu ruchu, moze byc
skrobiawica, cigzkie infekcje lub potencjalnie
zagrazajace Zzyciu powiktanie — zespot akty-
wacji makrofagow (MAS — ang. macrophage
activation syndrome)®.
Najczestszg postacig MIZS jest postaé
: N p——— skapo - czy nielicznostawowa, ktora sta-
e =, nowi ok. 50% wszystkich przypadkow cho-
Ft.)t.z. W\_/sypka na luiu.wiu ur.az wyrailjie widoczne po- roby. W tej grupie pacjentéw nie obserwuije
wigkszenie watroby zwigkszajace obwdd brzucha u 1,5 . I . L
rocznej dziewczynki z uktadowg postacia MIZS sig objawdw ogdinych, a wskazniki zapale-
Zrodto: Materialy whasne. nia pozostajg zwykle prawidtowe. Jesli pro-
ces zapalny w ciggu pierwszych 6 miesiecy
obejmuje od 1 do 4 stawow (najczesciej ko-
lanowe, skokowe czy nadgarstki) i nie zaj-
muje kolejnych stawow w dalszym okresie
choroby, moOwi sie o postaci przetrwatej
(Fot.3). Ocenia sie, ze az do 50% pacjen-
tow z postacig skapostawowg, w dalszych
miesigcach choroby moze jednak rozwing¢
zmiany w 5 lub wigcej stawach. Wtedy na-
lezy ich zakwalifikowa¢ do postaci rozsze-
rzajacej sie. Mate dziewczynki, najczesciej
z jednostawowg lokalizacjg choroby i obec-
noscig przeciwciat przeciwjgdrowych (ANA),
stanowig grupe wysokiego ryzyka (do 85%)
rozwoju zapalenia btony naczyniowej oka,
najczesciej o niemym klinicznie przebiegu™.

Fot.3. Zapalenie stawu kolanowego z wydtuzeniem chorej
koriczyny u dziecka z postacia skapostawowg chorohy
Zrodto: Materiaty wiasne.

8 Cassidy J.T., Petty R.E., Chronic arthritis in childhood, op.cit.; Martini A., Lovell D.J., Juvenile idiopathic arthritis: state
of the art and future perspectives, op.cit.; Romicka A.M., Mfodziericze idiopatyczne zapalenie stawdw — obraz kliniczny,
przebieg i leczenie, op.cit.; Ruperto N., Martini A. Emerging drugs to treat juvenile idiopathic arthritis op. cit.

® Ruperto N., Martini A. op.cit; Cassidy J.T., Petty R.E., op.cit.

10 Cassidy J.T., Petty R.E. op.cit; Martini A., Lovell D.J., op.cit.; Romicka A.M., op.cit.; Ruperto N, Martini A. op.cit.
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Posta¢ wielostawowa RF (-) wystepuje w ok. 15% wszystkich przypadkéw MIZS i cha-
rakteryzuje sie zajeciem 5 lub wiecej stawow w ciggu pierwszego poétrocza choroby, bez
obecnosci czynnika reumatoidalnego — RF (-ang. rheumatoid factor) klasy IgM. Wyrdznia
sie tutaj dwa szczyty wystepowania: pomiedzy 2 a 4 r.z. oraz miedzy 6 a 12 r.z., z przewa-
gg wystepowania choroby u dziewczynek. Wczesny poczatek objawdw charakteryzuje sie
asymetrycznym zapaleniem stawow, czesto obecne sg ANA i istnieje podwyzszone ryzy-
ko zapalenia btony naczyniowej oka. PdZniejszy poczatek wystapienia choroby cechuje sie
przebiegiem podobnym do seronegatywnego zapalenia wielostawowego u dorostych. Do-
chodzi do symetrycznego zapalenia duzych i matych stawow, czesto OB jest podwyzszone,
natomiast nie stwierdza si¢ przeciwciat przeciwjgdrowych.

Dolegliwosciom b6lowym moga towarzyszy¢ stany podgorgczkowe i sztywno$¢ poran-
na. Wskazniki zapalenia moga by¢ umiarkowanie podwyzszone™.

Postaé¢ wielostawowa RF (+) wystepu- v
je jedynie w ok. 5% przypadkow, czesciej <
u dorastajgcych dziewczat i ze wszystkich > 7 - ‘
postaci MIZS swoim przebiegiem najbardziej _
przypomina RZS u os6b dorostych. Stwier- o
dza sie tu obecnos¢ RF potwierdzong co naj- =% \'\ _
mniej dwukrotnie w przeciagu 3 miesiecy [ !

(lub/i przeciwciat przeciw cyklicznemu cytru-
linowemu peptydowi anty-CCP ang. anti-cyc-
lic cytrullinated peptide) oraz symetryczne |
zajecie drobnych stawow dtoni i stop, ktorym
moze towarzyszyC zajecie stawOw kolano- Fot.4. Deformacje palcéw rak typu ,tabedziej szyjki”
wych i skokowych. Rzadko obserwowane U dziewczynkiz dtugoletnim przebiegiem seropozytywnej
s guzki reumatoidalne, zwykle na wyprost- Wielostawowej postaci MIZS

nych powierzchniach tokci®. Jesli poczatek Zrodbo: Materiafy wiasne.

objawdéw ma miejsce we wczesnym dzieciristwie i agresywny przebieg, zapalenie stawdw
ma charakter nadzerkowy i pojawiajg sie charakterystyczne deformacje stawow (palce typu
Jtabedziej szyjki”, palce typu ,butonierki”), moze doj$¢ do zajecia stawow skroniowo-zuchwo-
wych oraz kregostupa szyjnego (Fot.4).

Luszczycowe zapalenie stawdw u dzieci charakteryzuje sie tym, ze moze ono nawet
0 wiele lat wyprzedzac tuszczyce. Czesto zajete sg duze stawy obwodowe, niesymetrycznie,
czasami zmiany obejmuijg drobne stawy z charakterystycznym zapaleniem palcow lub drob-
nymi wgtebieniami na paznokciach (objaw ,naparstka”). Czasami, zwtaszcza u chtopcow,

" Ruperto N., Martini A., op.cit; Cassidy J.T., Petty R.E., op.cit.
2 Ruperto N., Martini A., op.cit; Cassidy J.T., Petty R.E., op.cit; Romicka A.M., op.cit.
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Fot.5A, B. Zaawansowane zmiany w obrebie rak i stawow kolanowych u chtopca z tuszczycowym zapaleniem stawéw
Zrddto: Materiaty wtasne.

po tagodnym poczatku, przebieg choroby staje sie bardzo gwattowny z postepujacg destruk-
cjg stawow™ (Fot.5 A, B).

Zapalenie stawow z zapaleniem przyczepow Sciegien (enthesitis) jest jedyng postacig
MIZS, ktora czeSciej dotyczy chtopcow i stanowi 10-15% wszystkich przypadkéw MIZS.
U wiekszoSci pacjentow stwierdza sie obecnosSc antygenu HLA-B27. Zapalenie stawdw naj-
czesciej dotyczy stawdw koriczyn dolnych, a typowg lokalizacjg enthesitis jest zapalenie
przyczepu $ciegna Achillesa do guza koSci pietowej. Czasem obserwuje sie zapalenie stawu
mostkowo-obojczykowego czy stawu Srodstopno-paliczkowego I. Po dtuzszym czasie trwa-
nia tej postaci choroby moze sig rozwing¢ typowy obraz zesztywniajgcego zapalenia stawow
kregostupa (ZZSK)™.:

Postepowanie terapeutyczne

Celem leczenia MIZS jest zapobieganie bolowi i uszkodzeniu stawéw mogacych prowa-
dzi¢ do niepetnosprawnosci. Powinno by¢ ono kompleksowe i obejmowac farmakoterapie
dostosowang do postaci choroby i stopnia jej aktywnoSci, rehabilitacje narzadu ruchu oraz
w wybranych przypadkach — interwencije chirurgiczng.

Do lekdw stosowanych w terapii MIZS nalezg glikokortykosteroidy, metotreksat, sulfa-
salazyna, hydroksychlorochina, cyklosporyna A. W leczeniu MIZS pomocne bywajg réwniez
iniekcje dostawowe glikokortykosteroidow o przedtuzonym dziataniu (Diprophos, Depo-
-Medrol). W przypadkach ze znacznym przerostem btony maziowej stawu, potwierdzonym
w badaniu USG, mozna wykonac zabieg tzw. synowiortezy chemicznej, polegajgcy na do-
stawowym podaniu polidokanolu (leku obliterujacego naczynia krwiono$ne btony mazio-
wej), lub synowiortezy izotopowej — za pomocg itru. Zdecydowanym przetomem, zarowno

8 Cassidy J.T., Petty R.E., op.cit; Martini A., Lovell D.J., op.cit.; Ruperto N., Martini A. op.cit.
' Cassidy J.T., Petty R.E., op.cit; Ruperto N., Martini A., op.cit.
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w leczeniu reumatoidalnego zapalenia sta-
wow jak i MIZS, stato sie wprowadzenie
do terapii lekow antycytokinowych. W Pol-
sce dla dzieci dotychczas zarejestrowano
jedynie dwa takie preparaty, skierowane
przeciwko gtdwnej cytokinie prozapalnej
w procesie reumatoidalnym jaka jest TNF-o
(ang. tumor necrosis factor-a), a mianowicie
- etanercept i adalimumab oraz lek hamuja-
cy receptor dla IL-6 czyli tocylizumab™.
Uzupetnieniem postepowania farmako-
logicznego sg rdzne formy fizjoterapii oraz
terapia zajeciowa. W wybranych przypad-
kach konieczna jest synowektomia artro-
skopowa (Fot.6) badz zabiegi na tkankach
okotostawowych (Fot.7). Po zakonczeniu
wzrostu, w przypadku zaawansowanych
zmian destrukcyjnych, wykonywane sg za-
biegi artroplastyki biodra lub kolana.
Charakterystyczng cechg przewlekte-
go zapalenia stawow u dzieci jest rowniez
wptyw choroby na rozwoj koSci i stawow.
W miejscu zapalenia dochodzi do lokalnych
zaburzen wzrostu, czego rezultatem moze
by¢ wydtuzenie badz przerost albo niedoro-
zwoj koscca. Mikrognatia (niedorozwoj zu-
chwy), nieréwna dtugosc¢ koriczyn, anomalie
rozwojowe biodra sg przyktadami takich
procesow'®. Ponadto w czesci przypadkdow
0 cigzkim przebiegu, szczeg6lnie w posta-
ci uktadowej, zarowno sama choroba, jak
i jej leczenie (glikokortykosteroidy) moga
byC przyczyng zahamowania wzrostu oraz
wtornej osteoporozy. Badania Burnhama
i wsp. (USA) wykazaty, ze zapalenie stawow

Fot.6. Staw kolanowy dziecka z MIZS po zabiegu syno-
wektomii artroskopowej
Zrédto: Materiaty wiasne.

Fot.7. Deformacje stawéw dtoni typu ,butonierki”
u dziewczynki z wielostawowa postacig MIZS. Prawa reka
po korekcji chirurgicznej

Zrédto: Materiaty wiasne.

5 Ravelli A., Martini A., Juvenile idiopathic arthritis, “Lancet” 2007, 369.; Ruperto N., Martini A. op.cit.
6 Boros G., Whitehead B., Juvenile idiopathic arthritis, “Aust Fam Physician” 2010, 39, p.630-636; Romicka A.M.,

op.cit.; Ruperto N, Martini A. op.cit.
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w okresie dzieciecym powoduje zwigkszone ryzyko ztaman kosci u pacjentow powyzej 10
roku zycia".

MIZS cechuje wiele odrebnosci w poréwnaniu z RZS u 0sdb dorostych. Najwazniejsze
Z nich to: czestsze uogolnianie sie procesu chorobowego, wystepowanie zmian w duzych
stawach oraz jednostawowych, zaburzenia rozwojowe — wydtuzenie koriczyny, mikrogna-
tia, zahamowanie wzrostu, zaburzenia dojrzewania ptciowego, rzadziej zajety jest kregostup
szyjny, rzadziej wystepuje czynnik reumatoidalny — RF oraz przeciwciata anty-CCP, p6zZniej
pojawiajg sie zmiany radiologiczne ™.

Opieka interdyscyplinarna nad pacjentem z MIZS

Dziecko chore na MIZS powinno pozostawac pod opiekg osrodka reumatologii dziecig-
cej, ktory jest odpowiedzialny za ustalenie indywidualnego planu leczenia dostosowanego
do postaci i aktywnosci choroby oraz za koordynacje udziatu innych specjalistow (rehabi-
litant, okulista, psycholog i in.) w procesie terapeutycznym'. Lekarz POZ powinien wspot-
pracowac z reumatologiem dzieciecym w zakresie realizacji szczepien ochronnych, leczenia
infekcji towarzyszacych czy wykonywania podstawowych badari laboratoryjnych celem mo-
nitorowania bezpieczenstwa leczenia. Istotne jest rowniez ustalenie trybu nauczania dziecka
w szkole (w przypadkach zaostrzer choroby — nauczanie indywidualne) oraz zakres aktyw-
nosci fizycznej (lekcje W-F). W tym zakresie bardzo wazna jest odpowiednia wspdtpraca
ze szkotg i rodzing. Waznym elementem postepowania jest takze odpowiednia edukacja
rodzicow i (jesli na to pozwala wiek) samego pacjenta co do prowadzenia odpowiedniego
trybu zycia, w tym diety, uprawiania sportu, odpowiedniego postepowania w razie infekcji.
W chwili obecnej sami rodzice i pacjenci tworzg rdznego rodzaju grupy wsparcia oraz fora
internetowe, ktore pozwalajg im na wymiane opinii i doSwiadczen zwigzanych z przebiegiem
i leczeniem choroby.

MIZS a problem niepetnosprawnos$ci dawniej i obecnie

Ostatnie dwie dekady to okres znaczacego postepu w leczeniu MIZS, wtaczajac
w to wprowadzenie do terapii w szerokim zakresie metotreksatu, dostawowych glikokorty-
kosteroidow, agresywne wczesne zastosowanie lekdw Il linii i, co szczeg6lnie w ostatnich
latach istotne, mozliwo$c stosowania lekdw biologicznych. Postep ten niewgtpliwie przyczy-
nit sie do poprawy rokowania i zmniejszenia dtugotrwatych nastepstw choroby. Znaczacy
wptyw wywart rdwniez niewatpliwie krotszy okres przedtuzonego stosowania systemowych

7 Burnham J.M., Shults J., dubner S.E. et al., Bone density, structure and strength in juvenile idiopathic arthritis,
“Arthritis Rheum” 2008,58, p.2518-2527

8 Ravelli A., Martini A. op.cit.; Ruperto N., Martini A. op.cit.

® Boros C., Whitehead B., Juvenile idiopathic arthritis, “Aust Fam Physician” 2010, 39, p.630-636
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glikokortykosteroidow?®. Wyniki badan publikowanych w ostatnich 15 latach w sposab nie-
watpliwy dokumentujg zmniejszenie proporcji pacjentow doswiadczajacych dtugofalowych
zaburzen czynnosciowych w poréwnaniu do badan wczesniejszych, a mimo to odsetek cho-
rych, ktorzy wkraczajg w doroste zycie z przetrwatg aktywng choroba, nie obnizyt sig?'.
Z drugiej jednak strony leczenie MIZS ulega statej ewoluciji, gdyz pojawiajg sie nowe poten-
cjalne leki biologiczne co, w powigzaniu z klasycznym leczeniem, zastosowanym wtasciwie
we wczesnym okresie choroby, pozwala mie¢ nadzieje na dalszg mierzalng poprawe stanu
zdrowia pacjentow (wtgczajac osoby z cigzkg czy oporng postacig uktadowg czy wielostawo-
wa) i ograniczenie nastepstw przewlektego zapalenia stawow.

W 2002 roku zostaty opublikowane wyniki badan autorow brytyjskich, ktorzy dokonali
analizy dtugofalowych nastepstw MIZS u 246 dorostych chorych w szerokim wymiarze obej-
mujgcym zaburzenia czynno$ciowe, funkcjonowanie w spoteczenstwie, relacje partnerskie,
seksualne a takze edukacje i prace. Badania wykazaty, ze sposrdd catej grupy az 43% 0s6b
miato w zyciu dorostym nadal aktywng chorobe, a 42,9% byto niepetnosprawnych. Z po-
wiktan pozastawowych najczesciej wystepowato zapalenie btony naczyniowej (22%), z tej
grupy az u 30% pacjentow stwierdzono jaskre. Ponad 10% pacjentow wymagato chirurgicz-
nych zabiegow okulistycznych z powodu za¢my, ktora najczesciej wystepowata u pacjentow
z postacig uktadowg i skagpostawowgq i byta zwigzana z wczes$niejszym stosowaniem gliko-
kortykosteroidow?2. Ponadto u 8,9% chorych rozpoznano skrobiawice, najczesciej w prze-
biegu uktadowej postaci MIZS. Z badan Packhama i Halla wynikato rowniez, ze przecietny
wzrost (zarowno mezczyzn jak i kobiet) byt nizszy niz w populacji ogdinej i byt istotnie zwig-
zany z czasem przyjmowania systemowych glikokortykosteroidow, co potwierdza ich wptyw
na zahamowanie wzrostu. Ponadto z zaburzen rozwojowych stwierdzono znaczacg roznice
w dtugosci konczyn (>2 cm), zwtaszcza w postaci uogdlnionej choroby (30,8%), ale z tej
grupy az 82% przypadkdéw wymagato wczesniej zabiegu artroplastyki stawu biodrowego,
a dalsze 68,8% — zabiegu rewizyjnego. To moze wskazywac, ze gtdwng przyczyng w roznicy
dtugosci koniczyn u dorostych chorych z MIZS jest przebyta operacja wymiany stawu.

U 32,7% sposrdd catej grupy badanych stwierdzono rowniez mikrognatie, a u 40,2%
— ograniczenie ruchomosci stawow skroniowo-zuchwowych (zakres otwarcia ust<3 cm)
i w obu przypadkach zmiany te korelowaty istotnie z uogolniong postacig choroby (p<0,05).

W badanej grupie wymiany stawu z powodu zniszczenia przez przewlekte zapalenie wy-
magato 51,2% 0sdb. Najczesciej zabieg dotyczyt stawu biodrowego, z tego 15,4% pacjen-
tow miato zabieg rewizyjny. W podsumowaniu autorzy konkluduja, ze zapalenie stawow,

20 Solari N., Viola S., Pistorio A. et al., Assessing current outcomes of juvenile idiopathic arthritis: A cross-sectional
study in a tertiary center sample, “Arthritis Rheum” 2008, 59, p.1571-1579

2t Abib N., Silman A., Thomson W., Outcome following onset of juvenile idiopathic inflammatory arthritis. |. Frequen-
cy of different outcomes, “Rheumatology” 2005, 22, p.995-1001; Ravelli A., Toward an understanding of long-term
outcome of juvenile idiopathic arthritis, Clin Exp “Rheumatol” 2004, 22, p.271-275

22 Packham J.C., Hall M.A., Long-term follow-up of 246 adults with juvenile idiopathic arthritis: functional outcome,
“Rheumatology” 2002, 41, p.1428-1435
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ktore zaczyna sie w dziecinstwie, wywiera znaczacy wptyw na stopien niepetnosprawnosci
chorych z MIZS w wieku dorostym. Osoby te czesto nadal majg aktywny przebieg choroby
przez dtugi czas. Stanowi to przestanke do bezpoSredniego przekazania takich pacjentow
z oSrodkow pediatrycznych pod opieke reumatologow zajmujgcych sie chorymi dorostymi.

Z kolei autorzy wtoscy przeprowadezili przekrojowa oceng nastgpstw MIZS u 310 dzieci z co naj-
mniej 5-letnim czasem trwania choroby, ktdre byty leczone w latach 2002-2006, w celu wykazania
ewentualnego wptywu postepow w leczeniu na zmniejszenie powiktan. Przeprowadzona analiza
udowodnita korzysci dla pacjentow, w zwigzku z wprowadzaniem bardziej agresywnego leczenia
oraz terapii biologicznej. Osiggali oni niskg aktywno$¢ procesu chorobowego, zmniejszenie lub
brak fizycznej niepetnosprawnosci i wzrost satysfakcjonujgcej jakosci zycia zaleznej od zdrowia
(ang. Health Related Quality of Life-HRQOL). Pomimo tego istotny odsetek pacjentow (19,2%) miat
przetrwatg aktywng chorobe i zaburzenia wydolnosSci czynnoSciowej oraz nieodwracalne zmiany
stawowe (34,2%), co wskazuje na potrzebe poszukiwania nowych strategii leczenia, celem jeszcze
lepszej kontroli aktywnosci choroby i redukcji powiktan z nig zwigzanych?.

W 2008 roku ukazat sig artykut Lelievelda i wsp., dotyczacy oceny aktywnosci fizycznej mto-
docianych pacjentdw z MIZS w poréwnaniu do zdrowej populacji rowiesnikow. Jak wiadomo
u dzieci i mtodziezy korzystny efekt aktywnosci fizycznej przejawia si¢ prawidtowym wzrasta-
niem i rozwojem. Ponadto jest ona niezbedna do optymalnego tempa przemian metabolicznych
W ustroju, zapobiega wielu przewlektym chorobom i jest konieczna dla rozwoju socjalnego,
emocjonalnego oraz poznawczego dzieci i mtodziezy. Badaniem objeto 30 pacjentow z MIZS
(w tym 12 chtopcow i 18 dziewczat), sr. wieku 17+0,6. Okazato sig, ze w poréwnaniu ze zdro-
wymi réwiesnikami, pacjenci z MIZS mieli znaczaco nizszy catkowity wydatek energetyczny, jak
réwniez nizszy wydatek energetyczny, zalezny od aktywnosci oraz aktywnosc fizyczng. Spedzali
wigcej czasu w tdzku, a mniej przeznaczali na czynny wysitek fizyczny. W Holandii tylko 23%
cenia zdrowotne, aby spedza¢ co najmniej 1 godzine dziennie w formie aktywnego wypoczynku.
Wieksza aktywnos¢ fizyczna korelowata z lepszym samopoczuciem oraz wigkszg konsumpcja
tlenu. Co ciekawe, niski poziom aktywnosci fizycznej mtodocianych z MIZS nie byt, jakby sie tego
mozna byto spodziewac, uzalezniony od aktywnosci choroby i nie wzrastat wraz z uzyskaniem
kontroli nad chorobg. Wedtug autoréw badania stanowi to czynnik ryzyka utraty dobroczynnego
ogdlnoustrojowego efektu aktywnosci fizycznej w tej grupie chorych i wymaga podjgecia dziatan
edukacyjnych w tym zakresie przez reumatologdw dziecigcych?.

Opublikowany w 2010 roku artykut Hyrich i wspotpracownikow z Wielkiej Brytanii do-
tyczy z kolei problemu niepetnosprawnosci zwigzanej z aktywnoscig choroby w obserwacji
krotkofalowej i proby wytonienia czynnikdw ryzyka niepetnosprawnosci. Do badania zostato

2 Smolewska E., Prokopiuk J., Lipiriska J., Stariczyk J., op.cit.
% Lelieveld 0., Armbrust W., van Leeuwen M. et al., Physical activity in adolescents with juvenile idiopathic arthritis.
“Arthritis Rheum.” 2008, 59, p.1379-1384
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wiaczonych 740 pacjentow (Sr. wieku — 7,6 lat) z rocznym czasem trwania MIZS. Aktyw-
nos$¢ choroby oceniano badaniem reumatologicznym, stanem samopoczucia dziecka ocenia-
nym przez lekarza i rodzicow, okresleniem stopnia nasilenia bdlu wg skali analogowej VAS
(Visual Analogue Scale) oraz wyliczajagc wskaznik CHAQ (Childhood Health Assessement
Questionnaire) na podstawie kwestionariusza oceniajagcego zdolno$¢ do funkcjonowania
w codziennym zyciu poprzez analize mozliwosci wykonywania zwyktych czynnosci w ciggu
ostatniego tygodnia. Chociaz wskaznik CHAQ poprawiat sie¢ w wyniku leczenia u wiekszosci
dzieci, to jednak warto$¢ >0,75 po roku leczenia byta predyktorem umiarkowanej do ciezkiej
niepetnosprawnosci u 1/3 badanych. Dodatkowymi czynnikami ryzyka byta ptec zenska oraz
wysoka warto$é oceny 0gdlnego samopoczucia dziecka przez rodzicow?.

Przewlekte doSwiadczanie bolu i niepetnosprawnos¢ to, wg badan autoréw marokan-
skich, dwa najwazniejsze gtdwne czynniki warunkujgce HRQOL u dzieci i mtodziezy z MIZS,
szczegOlnie w przebiegu uogolnionej i wielostawowej postaci choroby?6.

Aspekty psychologiczne i socjalno-ekonomiczne zycia dzieci i mtodych
dorostych z MIZS

Dzieci z MIZS czesto doSwiadczajg w przebiegu choroby ostrego i przewlektego bolu,
obnizenia mobilnosSci, wymagaja czestych wizyt lekarskich, majg narzucone rozne restrykcje
(zaleznie od stopnia nasilenia choroby) oraz czesto opuszczajg szkote. Dla prawidtowego
funkcjonowania psychologicznego chorego dziecka bardzo wazne jest wsparcie socjalne
oraz rodzinne. Wyniki wczesniejszych badan wskazujg na zaleznos¢ pomiedzy przystosowa-
niem psychologicznym do przewlektej choroby a stanem funkcjonalnym?”. Celem pracy Ding
i wspotpracownikow byta przekrojowa analiza zaleznosci funkcjonowania psychologiczne-
go u dzieci i mtodziezy z MIZS (z postacig wielostawowg) a stopniem niepetnosprawnosci.
Badano u nich poziom leku, depresji i zaburzen emocjonalnych korelujgc wyniki z liczba
zajetych stawow, skalg bolu VAS, wskaznikami zapalnymi (warto$¢ OB) oraz wyliczonym
na podstawie wypetnionego kwestionariusza wskaznikiem CHAQ. Badania wykazaty zalez-
no$¢ funkcjonowania psychologicznego korelujgca jedynie ze stanem uposledzenia funkcjo-
nalnego (p<0,01), natomiast nie stwierdzono zwigzku z nasileniem aktywnosci choroby?.
Sugeruje to potrzebe wtasciwej interwencji psychologicznej u pacjentéw z duzymi ograni-
czeniami funkcjonalnymi.

% Hyrich K.L., Lal S.D., Foster H.E. et al., Disease activity and disability in children with juvenile idiopathic arthritis
one year following presentation to pediatric rheumatology. Results from the Childhood Arthritis Prospective Study,
“Rheumatology” 2010, 49, p.116-122

% Amine B., Rostom S., Benbouazza K., et al., Health related quality of life survey about children and adolescents
with juvenile idiopathic arthritis. “Rheumatol Int, ” 2009, 29, p.275-279

7 Ding T., Hall A, Jacobs K. et al., Psychological functioning of children and adolescents with juvenile idiopathic
arthritis is related to physical disability but not to disease status, “Rheumatology” 2008, 47, p.660-664

28 |bidem
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Dzieci przewlekle chore z powodu obnizonej sprawnosci psychofizycznej czesto majg
trudnos$ci w nauce i w przystosowaniu spotecznym. Okresy zaostrzeri choroby oraz ograni-
czenie sprawnosSci psychoruchowej mogg by¢ przyczyng czasowego wytgczenia ich z zajec
niczenia zwigzane z chorobg przewlektg sprawiaja, iz dzieci chore stanowig grupe uczniow
ze specjalnymi potrzebami edukacyjnymi. 1/3 dzieci z badanej grupy deklaruje pogorszenie
wynikdw w nauce w zwigzku z wystapieniem u nich choroby. Prawie co czwarte dziecko
korzysta z indywidualnego toku nauczania. Integracja spoteczna w $rodowisku szkolnym
wymaga zatem wychowawczego wsparcia, tworzenia odpowiednich warunkow natury orga-
nizacyjnej, zdrowotnej i opiekuriczo-dydaktycznej, m.in. poprzez odpowiednig wspotprace
zespotu terapeutycznego z nauczycielami i rodzicami®®.

Wptyw choroby, trwajacej od okresu dziecifistwa, na funkcje i relacje spoteczne,
sfere intymng oraz edukacje i prace dorostych pacjentéw z MIZS

Dorastanie jest okresem zmian biologicznych, emocjonalnych i socjalnych. Przed osig-
gnieciem dojrzatosci mtodociany powinien okreslic swojg tozsamos¢, 0siggna¢ niezaleznosc
od rodzicOw, nawigzac relacje towarzyskie (pozarodzinne) i znalez¢ swoje powotanie zawodo-
we. Zaburzenia wzrostu i opdzZnienie dojrzewania ptciowego oraz szereg innych mniejszych
zaburzen rozwojowych jak rdwniez deformacje stawdw, nalezg do obrazu MIZS®*. Ponad-
to przyjmowanie glikokortykosteroidow moze wywotywac¢ zmiany w wygladzie (zaburzona
dystrybucja tkanki ttuszczowej — tzw. wyglad cushingoidalny, zmiany skdrne — rozstepy,
tradzik posterydowy, hirsutyzm. Cytostatyki z kolei mogg powodowac uszkodzenie gonad
i wptywac na indywidualng percepcje wtasnej seksualnosci. Takze przebyte zabiegi ortope-
dyczne i blizny oraz deformacje z nimi zwigzane mogg stac sie przyczyng niezadowolenia
z wtasnego wygladu. Rozwoj odpowiedzialnoSci spotecznej moze by¢ zaburzony z powodu
uposledzonej zdolnosci do wykonywania zadan domowych, a upos$ledzony stan funkcjonal-
ny pacjentow moze wptywa¢ na ograniczony udziat w aktywnosci spotecznej, prowadzac
w efekcie do wyobcowania i depresji. Trudnosci w nawigzywaniu wiezi spotecznych moga
przetrwac w okresie zycia dorostego z powodu op6znionego dojrzewania spotecznego. Jesli
chodzi o dtugotrwate kontakty towarzyskie wiele 0s6b z MIZS nawigzuje je z innymi niepet-
nosprawnymi osobami. Op6Znienie aktywnos$ci seksualnej zalezy od niskiego indeksu masy
ciata (BMI- body mass index) i zmniejszonej mobilnoSci ograniczajgcej interakcje spotecz-
ne, ale takze od doSwiadczanego bolu zwigzanego z zapaleniem stawow oraz ostabienia,
depresji, leku, ktore sg potencjalnymi czynnikami zmniejszajacymi libido%. W $wietle tych
faktow ciekawa jest analiza autoréw brytyjskich, dokonana u dorostych chorych z MIZS,

2 Smolewska E., Mtodziericze idiopatyczne zapalenie stawow [w:] Wielka Interna t. Reumatologia, red. M. Puszcze-
wicz, Warszawa 2011, Medical Tribune Polska, s. 89-96
%0 Boros C., Whitehead B., Juvenile idiopathic arthritis, “Aust Fam Physician” 2010, 39, p. 630-636
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dotyczaca ich funkcjonowania spotecznego, kontaktow towarzyskich i aktywnosci seksual-
nej. Wynika z niej, ze na aktywnos¢ spoteczng w duzym stopniu miato wptyw wyobrazenie
0 wtasnym wygladzie, przy czym wykazywato ono mniejsze znaczenie u pacjentow z posta-
cig skapostawowg. Natomiast chorzy z postacig uktadowa czuli sie¢ mniej atrakcyijni i mieli
wiecej problemdw z podjeciem aktywnosci spotecznej. Niepetnosprawnosc¢ fizyczna miata
istotny wptyw na wyobrazenie o wtasnym wygladzie, aktywno$¢ spoteczng i wiezi towarzy-
skie, a takze byta przyczyng opoznienia inicjacji seksualnej, zwtaszcza u pacjentow z posta-
cig uogoblniong choroby?®'. Ci sami autorzy w innym opracowaniu dokonali réwniez oceny
poziomu wyksztatcenia w tej grupie chorych oraz stanu ich zatrudnienia po zakonczeniu
edukacji. Okazato sie, ze ta grupa osiggneta lepsze rezultaty jesli chodzi o poziom wyksztat-
cenia, w poréwnaniu z rodzenstwem i przecietng w ogolnej populacji. Mimo tego, poziom
niezatrudnionych pacjentdéw byt dwukrotnie wyzszy niz w populacji ogdinej kraju. Odsetek
pacjentow, ktorzy doznali dyskryminacji z powodu swojej niepetnosprawno$ci w miejscu
pracy, wynosit 25,1%. Pomimo dobrego poziomu wyksztatcenia w grupie pacjentéw z MIZS
znaczny odsetek chorych pozostawat bezrobotny, co wedtug badanych byto spowodowane
ich niepetnosprawnoscig (mimo iz nie byta ona powaznego stopnia). 6,5% 0sdb, ktore nigdy
nie podjety pracy, byto w mniejszym stopniu niepetnosprawnymi niz 21,7%, ktdre nie mo-
gty dalej pracowac. To sugeruje, ze indywidualna zdolnos¢ do skutecznego radzenia sobie
z zapaleniem stawow ma gteboki wptyw na sukces w miejscu pracy. Czestsze wystepowanie
depresji, stwierdzanej u 23,3% pacjentow z MIZS w wieku ok. 20 lat, rowniez ma znaczacy
wptyw na trudnosSci ze znalezieniem pracy. Poza indywidualnym wymiarem bezrobotnych
chorych z MIZS, problem ten stanowi obcigzenie ekonomiczne dla spoteczeristwa, ktore
musi da¢ wsparcie finansowe tym osobom?2.

Mimo ze od lat 90-tych do chwili obecnej znaczacy postep w leczeniu przyczynit sie
do poprawy rokowania w MIZS i zmnigjszenia niekorzystnych nastepstw choroby, to jednak
wcigz znaczna czgs$¢ pacjentow wchodzi w doroste zycie z aktywng choroba, a to oznacza
zwiekszenie grona mtodych ludzi, ktorzy rozpoczynajg doroste zycie z pozycji 0soby niepet-
nosprawnej z wszystkimi tego stanu rzeczy konsekwencjami.
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