PROGRAM

Organizatorzy zastrzegajg sobie prawo do nanoszenia zmian i uzupelniest w programie

Pigtek, 8 kwietnia 2016 .

16.00 - 16.15 Otwarcie Konferencji

16.15 - 16.30 Dr n. med. Jacek Postepski

Dziesie¢ lat reumatologii dziecigcej z perspektywy Kazimierza Dolnego

16.30 - 17.00 Prof. dr hab. n. med. Eugeniusz J. Kucharz

- Prezes Zarzadu Gléwnego Polskiego Towarzystwa Reumatologicznego
Choroby reumatyczne a nowotwory

17.00 - 17.30 Dr hab. n. med. Katarzyna Drabko
Aktualne zastosowanie przeszczepiania komorek hematopoetycznych u dzieci

z chorobami autoimmunologicznymi

17.30 - 18.00 Sesja I

Polskie rekomendacje dotyczace terapii MIZS - projekt Sekcji Pediatrycznej PTR
Przewodniczqgcy sesji: Prof. dr hab. n. med. Lidia Rutkowska-Sak,
Prof. dr hab. n. med. Elzbieta Smolewska

17.30 - 17.45 Dr hab. n. med. Zbigniew Zuber
Projekt rekomendacji dotyczacych terapii uktadowej postaci MIZS

17.45 - 18.00 Dr hab. n. med. Violetta Opoka-Winiarska
Projekt rekomendacji dotyczacych terapii MIZS o przebiegu wielostawowym

18.00 - 18.20 Prof. dr hab. n. med. Andrzej Emeryk
Dlaczego hospitalizujemy dzieci?

18.20 - 18.35 Prof. dr hab. n. med. Witold Ttustochowicz
Wspdlpraca pomiedzy reumatologami, internistg i pediatra

19.00 - 21.00 Kolacja



21.00 - 22.00 Koncert Natalii Swierczynskiej
Wydarzenie kulturalne (dodatkowa optata 25 z1), bilety rozprowadza Biuro Konferencji w dniu
koncertu

Sobota, 9 kwietnia 2016 r.

9.00-10.00 Sesjal

Nowe mozliwosci diagnostyki obrazowej w chorobach reumatycznych u dzieci
Przewodniczqcy sesji: Dr hab. n. med. Zbigniew Zuber,
Dr hab. n. med. Violetta Opoka-Winiarska

9.00-9.20  Prof. dr hab. n. med. Beata Chrapko
Znaczenie Pozytonowej Tomografii Emisyjnej (PET) w diagnostyce choréb
reumatycznych wieku rozwojowego

9.20-9.35  Dr n. med. Tomasz Madej
Ultrasonografia uktadu miesniowo-szkieletowego w reumatologii dziecigcej

9.35-9.50  Dr n. med. Malgorzata Serafin-Krol
Zastosowanie nowych technik USG w chorobach reumatycznych

9.50 - 10.00 Pytania do ekspertow

10.00 - 11.00 Sesja satelitarna firmy Pfizer Polska
Perspektywy terapii MIZS

10.00 - 10.20 Prof. dr hab. n. med. Elzbieta Smolewska
Enbrel w terapii MIZS w dobie lekéw biopodobnych

10.20 - 10.40 Prof. dr hab. n. med. Lidia Rutkowska-Sak
Rejestry w reumatologii dziecigcej na $wiecie

10.40 - 11.00 Dr hab. n. med. Violetta Opoka-Winiarska
MIZS - rola pediatry w przygotowaniu przejscia pod opieke internisty.
Czy potrzebujemy standardow?

11.00 - 11.20 Przerwa kawowa

11.20 - 13.00 Sesja IT

Przypadki i doniesienia oryginalne. Czes¢ I
Przewodniczqgcy sesji: Prof. dr hab. n. med. Ewa Tuszkiewicz-Misztal,
Dr hab. n. med. Anna Gorska



11.20 - 11.30 Agnieszka Pawtowska-Kamieniak!, Edyta Olesiniska®, Agnieszka Brodzisz®, Ka-
tarzyna Kominek', Agnieszka Mroczkowska-Juchkiewicz!, Paulina Krawiec!, Elzbieta Pac-Ko-
zuchowska', Bogustaw Stefaniak®, Beata Chrapko*

Przydatnos$¢ badania PET/CT w diagnostyce przyczyny przewleklego bolu biodra u 8 let-
niej dziewczynki - opis przypadku.

!Klinika Pediatrii, Uniwersytet Medyczny w Lublinie; *Klinika Choréb Pluc i Reumatologii Dzie-
cigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie; *Zaktad Radiologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny
w Lublinie; *Zaktad Radiologii i Medycyny Nuklearnej Uniwersytet Medyczny w Lublinie.

11.30 - 11.40 Edyta Olesinska', Jacek Postepski', Agnieszka Mroczkowska-Juchkiewicz?,
Agnieszka Pawtowska-Kaminiak?, Beata Chrapko®

Przydatno$é PET/CT we wczesnej diagnostyce choroby Takayasu u pacjenta z bolem w klat-
ce piersiowej oraz niedokrwistoscia - opis przypadku.

!Klinika Choréb Ptuc i Reumatologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie; *Klinika Pedia-
trii, UM w Lublinie; *Katedra i Zaktad Medycyny Nuklearnej Uniwersytet Medyczny w Lublinie

11.40 - 11.50 Joanna Swidrowska-Jaros, Malgorzata Biernacka-Zieliniska, Elzbieta Smolewska
SPECTakularna plasawica.
Klinika Kardiologii i Reumatologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lodzi

11.50 - 12.00 Katarzyna Kobusinska, Violetta Osinska

Jak skutecznie wykorzystac obrazowanie MR w diagnostyce mlodzienczego idiopatycznego
zapalenia stawéw. Kiedy i u kogo?

Oddzial Pediatrii, Hematologii, Onkologii i Reumatologii, Wojewddzki Szpital Dziecigcy w Byd-
goszczy

12.00 - 12.10 Bogna Dobrzyniecka
Posta¢ plucna ziarniniakowato$ci z zapaleniem naczyn u 17-letniego pacjenta

Oddzial Pediatryczno-Reumatologiczny Szpitala Specjalistycznego im. A. Falkiewicza we Wro-
clawiu

12.10 - 12.20 Joanna Lipinska, Agnieszka Zygmunt, Malgorzata Biernaka-Zielinska, Joanna
Swidrowska-Jaros, *Katarzyna Szymbor, Elzbieta Smolewska

Analiza poréwnawcza zaburzen gospodarki wapniowo-fosforanowej u dzieci z MIZS leczo-
nych konwencjonalnie i lekami biologicznymi.

Klinika Kardiologii i Reumatologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lodzi, *Studenckie Koto
Naukowe przy Klinice Kardiologii i Reumatologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lodzi stu-
dentka VI roku Wydziatu Lekarskiego UM w Lodzi.

12.20 - 12.30 Adrian Goralczyk?, Pawel Abramowicz', Elzbieta Dobrenko', Magdalena Abra-
mowicz!, Edyta Babinska-Malec!, Jerzy Konstantynowicz'

Czynniki ryzyka niedoboru witaminy D i zaburzen gospodarki wapniowo-fosforanowej
u dzieci z mlodzienczym idiopatycznym zapaleniem stawow (mizs).

Klinika Pediatrii i Zaburzen Rozwoju Dzieci i Miodziezy Uniwersytet Medyczny w Bialymsto-
ku (Kierownik Kliniki: Dr hab. n. med. Jerzy Konstantynowicz) *Studenckie Koto Naukowe przy
Klinice Pediatrii i Zaburze# Rozwoju Dzieci i Mfodziezy Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku

12.30 - 12.40 Yaryna Bojko
Ukrainian register of JIA patients with biological therapy.
Western Ukrainian Specialized Children’s Medical Centre
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12.40 - 12.50 Dorota Turowska-Heydel, Malgorzata Sobczyk, Zbigniew Zuber
Leczenie biologiczne, dalsze losy pacjentow.
Krakow, Oddziat Reumatologii Szpitala Dzieciecego $w. Ludwika

12.50 - 13.00 Sobczyk Malgorzata, Turowska-Heydel Dorota, Zuber Zbigniew
Leczenie dostawowe GKS w MIZS.
Krakéw, Oddziat Reumatologii Szpitala Dziecigcego sw. Ludwika

13.00 - 13.30 Sesja satelitarna firmy Roche Polska
Objawy systemowe w MIZS

13.00 - 13.15 Dr hab. n. med. Zbigniew Zuber
Zaburzenia wzrostu u dzieci z uMIZS - RoActemra® to szansa na skuteczne
rozwigzanie

13.15-13.30 Dr hab. n. med. Violetta Opoka-Winiarska
Niedokrwisto$¢ w chorobach zapalnych stawéw - rola hepcydyny i IL6

13.30 - 14.30 Lunch

14.30 - 15.30 Sesja II1

Przypadki i doniesienia oryginalne. Czes¢ IT
Przewodniczgcy sesji: Prof. dr hab. n. med. Lidia Rutkowska-Sak,
Dr hab. n. med. Agnieszka Korobowicz-Markiewicz

14.30 - 14.40 Dominik Grabowski, Edyta Olesinska, Aleksandra Sobieszczanska-Drozdziel,
Marta Choma, Agnieszka Zaucha-Prazmo, Katarzyna Drabko

Od nefrologa przez reumatologa do hematologa i onkologa - trudno$ci w diagnostyce
dziecka z zespolem hemofagocytarnym (HLH).

Klinika Hematologii, Onkologii i Transplantologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie,
Klinika Nefrologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie, Klinika Choréb Pluc i Reumato-
logii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie

14.40 - 14.50 Agnieszka Gazda, Malgorzata Wierzbowska

Maska reumatologiczna chloniaka.

Klinika i Poliklinika Reumatologii Wieku Rozwojowego, Narodowy Instytut Geriatrii, Reumato-
logii I Rehabilitacji

14.50 - 15.00 Katarzyna Rusnak, Dorota Turowska-Heydel, Malgorzata Sobczyk, Zbigniew Zuber
Nadkrzepliwo$¢ - problem diagnostyczny i terapeutyczny
Krakéw, Oddziat Reumatologii Szpitala Dziecigcego sw. Ludwika

15.00 - 15.10 Malgorzata Biernacka- Zielifiska, Joanna Swidrowska-Jaros, Elzbieta Smolewska
Postepujaca dysfunkcja narzadu ruchu jako wynik wspolistnienia MIZS i proceséw neuro-
degeneracyjnych - niekorzystny splot wydarzen.

Klinika Kardiologii i Reumatologii Dzieciecej Uniwersytet Medyczny w Lodzi



15.10 - 15.20 Anna Gdrska, Barbara Artemowicz, Krzysztof Sendrowski, Jerzy Konstantynowicz
Plasawica Sydenhama - choroba zapomniana. Opis przypadku.

Klinika Pediatrii i Zaburzeni Rozwoju Dzieci i Mlodziezy, Poradnia Reumatologiczna UDSK, Bia-
tystok, Kierownik Kliniki: dr hab.n.med. Jerzy Konstantynowicz; Klinika Neurologii i Rehabilita-
cji Dziecigcej UDSK, Bialystok; Kierownik Kliniki: prof. dr hab. Wojciech Sobaniec

15.20 - 15.30 Daiva Gorczyca!, Cichanska Katarzyna®, Majchrowska Marzena®

Skuteczne leczenie dozylnymi immunoglobulinami plgsawicy Sydenhama u 8-letniej
dziewczynki - opis przypadku.

II Katedra i Klinika Pediatrii, Immunologii i Reumatologii Wieku Rozwojowego, Uniwersytet
Medyczny im. Piastow Slgskich we Wroctawiu

15.30 — 16.15 _Sesja satelitarna firmy Abbvie Polska
Przewodniczqgca sesji: Prof. dr hab. n. med. Elzbieta Smolewska

15.30 - 15.55 Dr hab. n. med. Zbigniew Zuber
Efekty terapeutyczne w zapaleniu blony naczyniowej oka w przebiegu MIZS
- co nowego wiemy z doniesien EULAR oraz ACR 2015

15.55 - 16.15 Dr hab. n. med. Violetta Opoka ~Winiarska
Nowe cele dla adalimumabu w terapii MIZS

16.15 - 16.30 Przerwa kawowa

16.30 - 17.30 Sesja IV

Przypadki i doniesienia oryginalne. Czes¢ III
Przewodniczqcy sesji: Dr hab. n. med. Zbigniew Zuber, Dr n. med. Jacek Postepski

16.30 - 16.40 Agnieszka Zygmunt, Malgorzata Biernacka-Zielinska, Joanna Lipinska, *Ewa
Lipiec, *Anna Niwald, Elzbieta Smolewska

Zapalenie blony naczyniowej oka w przebiegu MIZS -doswiadczenia wlasne.

Klinika Kardiologii i Reumatologii Dzieciecej Uniwersytet Medyczny w Lodzi; *Oddziat Okulisty-
ki Dziecigcej USK nr 4 w Lodzi

16.40 - 16.50 Zbigniew Zuber, Malgorzata Szwajkowska, Dorota Turowska-Heydel, Malgorza-
ta Sobczyk

»Suche oko” - wstep do diagnostyki reumatologicznej.

Oddziat Reumatologii Szpitala Dzieciecego $w. Ludwika, Krakéw

16.50 - 17.00 Anna Prusek-Dudkiewicz

Bole stawow z towarzyszacag niewydolnoscia nerek u 8-letniego chlopca.

Oddzial Pediatryczno-Reumatologiczny Szpitala Specjalistycznego im. A. Falkiewicza we Wro-
clawiu
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17.00 - 17.10 Zbigniew Zuber, Aleksandra Zima, Agnieszka Jaskdlska, Dorota Turowska-Hey-
del, Malgorzata Sobczyk

Przyinfekcyjne zapalenie stawu biodrowego u nastolatki - diagnostyka.

Krakow, Oddziat Reumatologii Szpitala Dziecigcego sw. Ludwika

17.10 - 17.20 Elzbieta Mezyk, Dorota Turowska-Heydel, Malgorzata Sobczyk, Zbigniew Zuber
Twardzina - problemy diagnostyczne i terapeutyczne.
Krakow, Oddziat Reumatologii Szpitala Dziecigcego sw. Ludwika

17.20 - 17.30 Monika Che¢, Aleksandra Szabat, Violetta Opoka-Winiarska
Objaw Raynauda w wieku rozwojowym.
Klinika Chordb Pluc i Reumatologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie

17.30 - 17.40 Oliwia Bachanek-Mitura!, Jakub Mitura', Agnieszka Korobowicz-Markiewicz?
Potencjalna rola czynnikéw infekcyjnych w patogenezie mlodzienczego idiopatycznego
zapalenia stawow.

!Studenckie Koto Naukowe Reumatologii Dzieciecej przy Klinice Chordb Pluc i Reumatologii
Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie; Klinika Chorob Phluc i Reumatologii Dziecigcej
Uniwersytet Medyczny w Lublinie

17.40 — 18.30 Sesja V

Zaburzenia immunologiczne w patogenezie choréb reumatycznych u dzieci
Przewodniczqgcy sesji: Dr hab. n. med. Henryka Mazur-Zieliniska,
Dr hab. n. med. Violetta Opoka-Winiarska

17.40 - 17.55 Prof. dr n. med. Elzbieta Smolewska
Patogeneza zespotu aktywacji makrofagdw i mozliwosci terapii skierowanych
na cytokiny

17.55 - 18.10 Dr hab. n. med. Ewelina Grywalska
Mechanizmy immunologiczne w patogenezie choréb reumatycznych
wieku rozwojowego

18.10 - 18.20 Lek. med. Aleksandra Szabat, Dr hab. n. med. Violetta Opoka-Winiarska
Znaczenie zakazenia EBV w patogenezie MIZS

18.20 - 18.30 Dr n. med. Jacek Postepski
Szczepienia u dzieci z chorobami reumatycznymi - przeglad nowych doniesien

18.30 — 18.45 Sprawy organizacyjne Sekcji Pediatrycznej PTR

18.45 Podsumowanie konferencji
20.30 Kolacja
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Niedziela, 10 kwietnia 2016 .

Sniadanie i wyjazd uczestnikéw konferencji
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STRESZCZENIA

PRZYDATNOSC BADANIA PET/CT W DIAGNOSTYCE PRZYCZYNY
PRZEWLEKLEGO BOLU BIODRA U 8 LETNIEJ DZIEWCZYNKI - OPIS PRZYPADKU

Agnieszka Pawtowska-Kamieniak!, Edyta Olesiniska?, Agnieszka Brodzisz’,
Katarzyna Kominek1, Agnieszka Mroczkowska-Juchkiewicz', Paulina Krawiec',
Elzbieta Pac-Kozuchowska', Bogustaw Stefaniak’, Beata Chrapko*

1. Klinika Pediatrii, Uniwersytet Medyczny w Lublinie, 2. Klinika Choréb Pluc i Reumatologii
Dziecigcej, Uniwersytet Medyczny w Lublinie, 3. Zaklad Radiologii Dziecigcej, Uniwersytet
Medyczny w Lublinie 4. Zaklfad Radiologii i Medycyny Nuklearnej, Uniwersytet Medyczny

w Lublinie

Przedstawiamy przypadek 8 letniej dziewczynki hospitalizowanej w Klinice Pediatrii UM
w Lublinie od wrzesnia do listopada 2015 r. Pacjentka skierowana ze szpitala terenowego

z podejrzeniem zapalenia stawu biodrowego lewego. Dziecko z wrodzong stopa konsko-szpo-
tawg, pozostajace pod stala ambulatoryjna opieka ortopedyczna, po zabiegu elongacji $ciegna
Achillesa prawego.

W wywiadzie od wiosny 2015 roku. narastajace dolegliwosci bolowe lewego uda i okolicy bio-
dra lewego, od lipca nasilenie powyzszych objawdw, okresowe utykanie, od okoto dwdch tygo-
dni przed przyjeciem do kliniki przechylenie sylwetki ciala w lewo. W tym czasie postepujace
ostabienie, mniejsza aktywno$¢, gorszy apetyt, dziewczynka schudta ok. 6 kg, obserwowano
okresowe zwyzki temperatury do 38 st. C, bez ewidentnych cech infekg;ji.

W polowie sierpnia b.r. dziecko leczone w szpitalu w Bialej Podlaskiej z powodu bélow brzu-
cha, rozpoznano min. zaparcia, wlaczono leki rozluzniajace stolec, z dobrym efektem terapeu-
tycznym.

Przy przyjeciu do Kliniki Pediatrii pacjentka w dobrym stanie ogélnym, z prawidtowa tem-
peraturg ciala, bez dolegliwosci, ale utykajaca na lewa konczyne dolng. Badaniem fizykalnym
poza konsko-szpotawym ustawieniem stopy prawej, pooperacyjnymi bliznami podudzia, asy-
metrig ustawienia ramion (prawe nizej), asymetrig wciecia talii, poglebiona lordoza ledzwiowa,
rotacja tutowia w strone lewg nie stwierdzono istotnych odchylen.

Wykonane po przyjeciu badania dodatkowe wykazaty wysokie parametry stanu zapalnego
(OB, CRP, leukocytoze z neutrocytoza, nadptytkowos¢) przy prawidlowej prokalcytoninie oraz
niedokrwisto$¢. W proteinogramie stwierdzono podwyzszone stezenie bialka catkowitego oraz
frakgji alfa-1, alfa-2, beta-2 oraz gamma—globulin. Miano ANA 1:80.

Wykonane rtg obu stawdw biodrowych bez zmian, usg stawéw biodrowych bez cech zapalenia
stawow biodrowych, ale z niewielkimi zmianami tendinopatycznym / entezopatycznym $cig-
gna mieé$nia posladkowego lewego. Usg jamy brzusznej pierwotnie ujawnito obecnoé¢ weztow
chlonnych o wymiarze 22 x 7 mm z zachowana budowa warstwowa w prawym dole biodro-
wym. KT okolicy ledzwiowo-krzyzowej cechy dyskopatii L 3- 4- 5. Biopsja szpiku nie wykazala
zmian. ECHO serca réwniez bez istotnych odchylen. Scyntygrafia tréjfazowa kosci nie wyka-
zala nieprawidlowosci.
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W trakcie hospitalizacji pacjentka kilkukrotnie goragczkowata powyzej 38 stopni, wielokrotnie
skarzyta sie na bole biodra lewego, chod i postawa ciata okresowo nieprawidlowa. Zwracata
uwage wzmozona potliwo$¢ w porze nocnej. W kontrolnych badaniach pomimo empirycznej
antybiotykoterapii (amoksycylina+kwas klawulanowy z aminoglikozydem, nastepnie cefalo-
sporyna III generacji) stale wysokie parametry zapalne (CRP, OB), niedokrwisto$¢. Zaplano-
wano badanie 18F - FDG PET/CT.

Kontrolne usg jamy brzusznej poza podwyzszonym echem tkanki w dotach biodrowych (po-
grubiala sie¢?) nie wykazalo odchylen. W badaniu KT jamy brzusznej po podaniu kontrastu-
stwierdzono pogrubienie lewego mig$nia biodrowo-ledzwiowego z zatartg strukturg, z cecha-
mi niewielkiego wzmocnienia po podaniu kontrastu oraz z pogrubieniem powiezi, co réwniez
nie pozwolito jednoznacznie wyjas$ni¢ przyczyny dolegliwosci u diagnozowanej pacjentki. Pla-
nowano biopsje mie$nia biodrowo-ledzwiowego lewego.

Wykonane w pazdzierniku - pod koniec drugiego miesiaca hospitalizacji badanie 18F - FDG
PET/CT okazalo sie rozstrzygajace, poniewaz ujawnito cechy procesu limfoproliferacyjnego
- aktywne metabolicznie wezly chfonne jamy brzusznej i miednicy oraz podwyzszone groma-
dzenie radiofarmaceutyka w tkance kostnej (trzony L2).

Do oceny histopatologicznej pobrano aktywny matabolicznie wezet pachwinowy prawy - roz-
poznano ALCL ALK + common type. Dziecko poddane zostalo terapii onkologicznej w Klini-
ce Hematologii i Onkologii Dzieciecej UM w Lublinie.

Po trzech kursach chemioterapii (AM1, BM1, AM2 ) kontrolne badanie 18F - FDG PET/CT
w styczniu 2016 roku wykazalto calkowita remisje metaboliczng rozlanego chloniaka nieziar-
niczego.

PRZYDATNOSC PET/CT WE WCZESNEJ DIAGNOSTYCE CHOROBY TAKAYASU
U PACJENTA Z BOLEM W KLATCE PIERSIOWE] ORAZ NIEDOKRWISTOSCIA
- OPIS PRZYPADKU

Edyta Olesinska', Jacek Postepski', Agnieszka Mroczkowska-Juchkiewicz?,
Agnieszka Pawtowska-Kaminiak? Beata Chrapko’

Klinika Choréb Pluc i Reumatologii Dziecigcej, Uniwersytet Medyczny w Lublinie; “Klinika
Pediatrii, Uniwersytet Medyczny w Lublinie; *Katedra i Zaktad Medycyny Nuklearnej,
Uniwersytet Medyczny w Lublinie

Poczatkowe objawy aktywnej choroby Takayasu sg niespecyficzne. W fazie wczesnej (prepulse-
less) wystepuja ostabienie, uczucie zme¢czenia, stany podgoraczkowe, poty nocne, utrata masy
ciala. Natomiast objawy fazy naczyniowej (oclusive), takie jak ostabienie tetna, szmery naczy-
niowe czy nadci$nienie tetnicze, pojawiaja sie p6zniej, gdy zmiany naczyniowe s3 zaawansowa-
ne, czesto juz nieodwracalne. Postawienie rozpoznania we wczesnej fazie choroby jest duzym
wyzwaniem.

Opis przypadku

Chtopiec 14 -letni z utrzymujacymi si¢ od okolo miesigca poczuciem zmeczenia, ostabienia,
utratg masy ciala, przejSciowymi epizodami stanéw podgoraczkowych oraz boélami w klatce
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piersiowej. W badaniu fizykalnym stwierdzano obnizone parametry rozwoju fizycznego oraz
przekrwione gardlo. W wykonanych badaniach laboratoryjnych: wysokie wyktadniki stanu za-
palnego, leukocytoza, niedokrwisto$¢ z niedoboru zelaza, niski cholesterol, wysokie stezenie
fibrynogenu, D-dimerdéw, niedobdr IgA.

Przeprowadzono szeroka diagnostyke w oparciu o konsultacje specjalistyczne (kardiologicz-
ng, hematoonkologiczng, gastrologiczna): badania obrazowe, w tym tomografie komputerowg
klatki piersiowej, ECHO, panendoskopie przewodu pokarmowego; réznicowe badania serolo-
giczne i mikrobiologiczne, ktdre nie pozwolity na okreslenie przyczyny objawow.

Ostatecznie wykonano badanie PET/CT ujawniajgce aktywny metabolicznie proces obejmu-
jacy aorte wstepujaca, fuk oraz tetnice odchodzace od tuku (pien ramienno-glowowy, tetnica
szyjna wspolna lewa, podobojczykowa lewa), w mniejszym stopniu pien plucny, a takze brzusz-
ng cze$¢ aorty z pogrubieniem $cian.

Postawiono rozpoznanie zapalenia duzych naczyn - choroby Takayasu.

Wtgczono leczenie. W trakcie dalszej obserwacji klinicznej i leczenia w badaniu fizykalnym
stwierdzano objawy asymetrycznego nadci$nienia tetniczego oraz chromania zuchwy.

Aktywnos¢ choroby kontrolowano po 15 miesigcach leczenia. Obrazowanie PET/CT ujawni-
fo czedciowq regresje zaburzen metabolicznych zwigzanych z procesem zapalnym w obrebie
tetnic szyjnych wspdlnych, zwlaszcza prawej oraz aorty. Nadal zmiany dominowaly w lewej
tetnicy szyjnej wspolne;.

Whioski

Obrazowanie PET-CT pozwala we wczesnym okresie wykry¢ zmiany zapalne $ciany aorty i jej
galezi, okreslic ich rozleglo$¢ oraz stanowi uzyteczne narzedzie w monitorowaniu aktywnosci
choroby Takayasu.

SPECTakularna PLASAWICA
Joanna Swidrowska, Malgorzata Biernacka-Zielifiska, Elzbieta Smolewska
Klinika Kardiologii i Reumatologii Dziecigcej, Uniwersytet Medyczny w Lodzi

Plasawice okresla si¢ jako mimowolne hiperkinetyczne zaburzenia, polegajace na nagtych, nie-
regularnych, bezcelowych ruchach dotyczacych obwodowych czgsci ciata. W przebiegu tocznia
rumieniowatego uktadowego (SLE), jest jednym z rzadziej wystepujacych zaburzen neurop-
sychiatrycznych. Przyczyng plasawicy s3 zmiany zwyrodnieniowe badZ naciekowo-zapalne
w strukturach zwojow podstawnych, ktdrych zajecie obserwuje sie réwniez w zespolach anty-
fosfolipidowych (APS).

Przedstawiamy nietypowy przypadek 13-letniej dziewczynki, u ktorej przez kilka tygodni ob-
serwowano nasilajace si¢ ruchy mimowolne dotyczace prawej koniczyny goérnej. Po przeprowa-
dzeniu szerokiej diagnostyki roznicowej wykluczono przyczyny neurologiczne objawdw, zas
z uwagi na zaburzenia koagulologiczne oraz obcigzajacy wywiad rodzinny w kierunku choréb
autoimmunologicznych u pacjentki wysuni¢to podejrzenie SLE.
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W wykonanych badaniach dodatkowych, poza utrzymujacymi si¢ zaburzeniami w zakresie
ukladu krzepniecia, stwierdzano graniczne miano przeciwcial ANA (bez obecnosci przeciw-
cial anytgenowo-swoistych), pacjentka spelniata kryteria laboratoryjne APS. Wobec nasilania
sie objawow plasawiczych pod postacia powtdczenia konczyny dolnej i mowy betkotliwej u pa-
cjentki zdecydowano si¢ na rozszerzenie diagnostyki obrazowej o badanie SPECT uwidacznia-
jac rozsiane ogniska niedokrwienne.

Pomimo braku spelnienia kryteriéw rozpoznania SLE u pacjentki zdecydowano sie o przeto-
czeniu pulséw z metylprednizolonu uzyskujac spektakularng poprawe kliniczng.

PLUCNA POSTAC ZIARNINIAKOWATOSCI Z ZAPALENIEM NACZYN
- OPIS PRZYPADKU

Bogna Dobrzyniecka

Oddziatl Pediatryczno-Reumatologiczny Szpitala Specjalistycznego im. A. Falkiewicza
we Wroclawiu

W pracy przedstawiono przebieg diagnostyki i leczenia pacjenta, u ktdrego rozpoznano plucna
posta¢ ziarniniakowato$ci z zapaleniem naczyn. Przebieg choroby wymagal wielokrotnej we-
ryfikacji postawionego rozpoznania i stosowanego leczenia.

JAK SKUTECZNIE WYKORZYSTAC OBRAZOWANIE MR W DIAGNOSTYCE
MEODZIENCZEGO IDIOPATYCZNEGO ZAPALENIA STAWOW. KIEDY I U KOGO?

Katarzyna Kobusinska, Violetta Osiniska

Wojewddzki Szpital Dziecigcy w Bydgoszczy, Oddziat Pediatrii, Hematologii, Onkologii
i Reumatologii

Wezesne rozpoznanie mlodzienczego idiopatycznego zapalenia stawdw, w tym okreslenie jego
postaci klinicznej, ma kluczowe znaczenie dla wczesnego rozpoczecia leczenia, dla rokowa-
nia oraz odsuniecia w czasie, lub wrecz powstrzymania nieodwracalnych uszkodzen narzadu
ruchu. W tym procesie obrazowanie zmian zapalnych zajmuje istotne miejsce. Ze wzgledu na
unikalno$¢ procesoéw wzrastania i dojrzewania mtodego organizmu, przed metodami obrazo-
wania stajg szczegolne wyzwania. Pojawienie sie nowych, doskonalszych mozliwosci w postaci
nie tylko ultrasonografii, ale tez rezonansu magnetycznego, daje takze dzieciom z mtodzien-
czym idiopatycznym zapaleniem stawdw szanse na szybsza i wlasciwa diagnoze.
Opublikowane w 2015r. wspdlne rekomendacje PTLR oraz PTR moga stanowi¢ wazne Zrédlo
wspomagajace proces diagnostyczny. Przywolujemy kilka sytuacji klinicznych z do§wiadczen
naszego o$rodka, w ktérych obrazowanie RM stalo si¢ istotnym elementem w procesie diagno-
stycznym i terapeutycznym, nierzadko niezbednym dla podjecia leczenia.
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ANALIZA POROWNAWCZA ZABURZEN GOSPODARKI WAPNIOWO-
FOSFORANOWE] U DZIECI Z MIZS LECZONYCH KONWENCJONALNIE I LEKAMI
BIOLOGICZNYMI

Joanna Lipiniska, Agnieszka Zygmunt, Malgorzata Biernaka-Zieliiska, Joanna Swidrowska-
Jaros, *Katarzyna Szymbor, Elzbieta Smolewska

Klinika Kardiologii i Reumatologii Dziecigcej, Uniwersytet Medyczny w Lodzi,
* Studenckie Koto Naukowe przy Klinice Kardiologii i Reumatologii Dziecigcej, Uniwersytet
Medyczny w Lodzi studentka VI roku Wydziatu Lekarskiego

W przebiegu mtodzienczego idiopatycznego zapalenia stawéw (MIZS) dochodzi do osteopo-
rozy przystawowej (miejscowej), jak i uogolnionej (wtérnej). Przewleklty proces zapalny jest
niezaleznym czynnikiem ryzyka ztaman niskoenergetycznych. Utrata masy kostnej jest zalezna
od aktywnosci zapalenia, ale réwniez od unieruchomienia pacjenta (utraty sprawnosci), atrofii
miesniowej i stopnia zmian radiologicznych. Waznym czynnikiem ryzyka rozwoju osteoporo-
zy sg tez dzialania niepozadane leczenia glikokortkosteroidami (GKS).

Celem pracy byla analiza zaburzen gospodarki wapniowo-fosforanowej u 27 dzieci ( 20 dziew-
czynek i 7 chlopcow), w wieku 7-17,5 roku ($r. 13,6 rz) z MIZS leczonych w Klinice Kardiologii
i Reumatologii Dzieciecej UM w Lodzi. Posta¢ skapostawowa MIZS miato 8 dzieci, wielosta-
wowa — 17 (w tym 4 seropozytywna), a 2 - uktadowa. Grupe 1 (n=14) stanowili pacjenci leczeni
konwencjonalnie, grupe 2 - leczeni biologicznie (n=13). W obu grupach zbadano zaleznosci
miedzy stezeniami Ca, PO4, FA, PTH, witaminy D3 i jej metabolitu, BMD (Total Body i Spine
Z-score) a warto$ciami wskaznikow procesu zapalnego (OB, CRP, WBC), BMI, czasem trwa-
nia choroby. Uwzgledniono tez leczenie GKS. W calej grupie dzieci z MIZS zaobserwowano
wyzszy TB Z-score u pacjentow z wyzszym BMI i wyzszym stezeniem Ca we krwi, a nizszy TB
Z-score przy podwyzszonym OB. Srednia warto$¢ Total Body (TB) i Spine Z-score byla nizsza
w grupie dzieci leczonych biologicznie. Dzieci leczone biologicznie mialy diuzszy czas trwania
choroby i czas leczenia GKS w stosunku do grupy 1. W zadnej z grup nie obserwowano zlaman
niskoenergetycznych.

Biorac pod uwagg szczegélne narazenie dzieci z MIZS na rozwdéj osteoporozy, niezwykle istotna jest
wezesna diagnostyka i terapia (w tym leczenie biologiczne) oraz profilaktyka osteoporozy co moze
umozliwi¢ osiggniecie masy kostnej odpowiedniej dla wieku mimo okresowego stosowania GKS.

CZYNNIKI RYZYKA NIEDOBORU WITAMINY D I ZABURZEN GOSPODARKI
WAPNIOWO-FOSFORANOWE] U DZIECI Z MLODZIENCZYM IDIOPATYCZNYM
ZAPALENIEM STAWOW (MIZS)

Adrian Goéralczyk?, Pawel Abramowicz!, Elzbieta Dobrenko!, Magdalena Abramowicz', Edyta
Babinska-Malec', Jerzy Konstantynowicz!

Klinika Pediatrii i Zaburzeri Rozwoju Dzieci i Mlodziezy UM w Biatymstoku (Kierownik
Kliniki: Dr hab. n. med. Jerzy Konstantynowicz), *Studenckie Koto Naukowe przy Klinice
Pediatrii i Zaburze#i Rozwoju Dzieci i Mlodziezy UM w Biatymstoku

Cele: Zaburzenia gospodarki wapniowo-fosforanowej i hipowitaminoza D w chorobach auto-
immunologicznych wystepuja czegsto. Nadal brakuje jednak badan oceniajacych stan zaopa-
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trzenia w witamine D u dzieci z mlodzienczym idiopatycznym zapaleniem stawdw (MIZS).
W pracy podjelismy probe identyfikacji czynnikéw wplywajacych na metabolizm wapniowo-
-fosforanowy i status witaminy D u dzieci i miodziezy z MIZS.

Metody: Do badania zakwalifikowano 189 pacjentéw z MIZS (w tym 113 dziewczat) w wieku
3-17,7 lat ($r. 12,1 * 3,9) spelniajacych kryteria diagnostyczne réznych postaci choroby (nie-
licznostawowa — 49%, wielostawowa — 44% i ukladowa - 7%). Leczenie obejmowalo stosowa-
nie niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych, glikokortykosteroidéw (GKS) oraz metotreksatu
(MTX) w réznych schematach. U wszystkich wykonano pomiary antropometryczne, zmierzo-
no surowicze stezenia 25-hydroksywitaminy D [25(OH)D], wapnia (Ca), fosforanéw (PO4),
aktywnos¢ catkowitej fosfatazy alkalicznej (ALP) oraz oceniono aktywnos¢ stanu zapalnego.

Wyniki: Srednie stezenie 25(OH)D w badanej grupie wyniosto 16,4 + 8,9 ng/ml. Niedobor
witaminy D, definiowany stezeniem <20ng/ml, stwierdzono u 127 pacjentdéw (67%), nie stwier-
dzajac zalezno$ci od plci ani postaci klinicznej choroby. Wykazano, ze dzieci z MIZS i nadwaga
mialy istotnie nizsze stezenie 25(OH)D w pordéwnaniu z grupa z BMI <3 centyla (p=0,02). Ste-
zenie 25(OH)D korelowato ujemnie z BMI (R=-0,195). Ponadto stwierdzono odwrotng zalez-
no$¢ miedzy dawka MTX a stezeniem 25(OH)D (R=-0,34), podczas gdy podobnych powiazan
nie zaobserwowano dla leczenia GKS. Status witaminy D nie korelowal z warto$ciami CRP,
OB, ALP i PO4, za$ stezenie Ca bylo istotnie nizsze u pacjentéw leczonych GKS (p=0,004),
MTX (p=0,03), a takze kombinacja obydwu (GKS+MTX; p=0,034), w poréwnaniu z innymi
lekami. Wykazano ujemna korelacje stezenia Ca z dawka GKS (R=-0,24), oraz dawka MTX
(R=-0,32). Obnizone stezenie fosforanéw réwniez bylo zwigzane z wielkoscig dawki GKS (R=
-0,27) i MTX (R=-0,42). Silne zaleznosci wykazano w badanej grupie pomig¢dzy aktywnoscia
ALP, a dawkami kumulacyjnymi MTX i GKS (R=-0,79).

Whioski: Wyniki badania potwierdzaja powszechne wystepowanie niedoboru witaminy D u u
dzieci i mlodziezy z MIZS, niezaleznie od postaci klinicznej, ze zwiekszonym dodatkowym ry-
zykiem u pacjentéw z nadwaga. Istotnym czynnikiem zwiazanym z hipowitaminoza D moga
by¢ wysokie dawki MTX, podczas gdy GKS wydaja si¢ mie¢ nieznaczny wplyw. Leczenie MTX
znaczaco wplywa ma inne parametry gospodarki wapniowo-fosforanowej, zwlaszcza gdy jest
prowadzone lacznie z GKS. Przewlekle obnizenie stezert Ca i PO4 moze potencjalnie prowadzi¢
do nieprawidlowej mineralizacji szkieletu, dlatego dzieci z MIZS, zwlaszcza te leczone metotrek-
satem, moga wymaga¢ intensyfikacji suplementacji witaminy D. Istnieje koniecznos¢ badan pro-
spektywnych nt. mechanizméw oddzialywania metotreksatu na gospodarke mineralna w MIZS.

OD NEFROLOGA PRZEZ REUMATOLOGA DO HEMATOLOGA I ONKOLOGA
- TRUDNOSCI W DIAGNOSTYCE DZIECKA Z ZESPOLEM HEMOFAGOCYTARNYM
(HLH)

Dominik Grabowski, Edyta Olesinska, A, Aleksandra Sobieszczanska-Drozdziel, Marta
Choma, Agnieszka Zaucha-Prazmo, Katarzyna Drabko.

Klinika Hematologii, Onkologii i Transplantologii Dziecigcej, Uniwersytet Medyczny w Lublinie,
Klinika Nefrologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie, Klinika Chordb Pluc
i Reumatologii Dziecigcej Uniwersytet Medyczny w Lublinie
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Limfohistiocytoza z hemafagocytoza (HLH) to rzadka choroba spowodowana mutacjg genu
(posta¢ pierwotna), lub czynnikiem infekcyjnym najczesciej wirusowym (postaé nabyta). Spo-
wodowana jest zaburzeniami funkeji limfocytow NK i T, ktore prowadzg do nadmiernej re-
akeji zapalnej organizmu. Bez leczenia choroba zagraza zyciu pacjenta, a leczeniem z wyboru
jest chemioterapia i immunosupresja, a w postaci pierwotnej réwniez transplantacja szpiku.
Pierwsze objawy choroby mogg sugerowac inne zespoty chorobowe w tym infekcje lub zespo6t
aktywacji makrofagéw (MAS)

Cel pracy: Celem pracy jest przedstawienie trudnosci diagnostycznych u dziecka z ostatecz-
nym rozpoznaniem HLH.

Opis przypadku: Dziecko, 1 7/12 plci zenskiej zostato przyjete do Oddziatu Nefrologii z powo-
du trwajacego od okoto miesigca krwinkomoczu oraz wystapienia goraczki. W trakcie hospita-
lizacji dziecko nadal goraczkowalo, pojawila si¢ limfadenopatia, splenomegalia i wysypka. Pa-
cjentka byta konsultowana interdyscyplinarnie, m.in. wykonano biopsje¢ szpiku oraz pobrano
wezel chfonny do badania histopatologicznego i na podstawie tych badan wykluczono chorobe
rozrostowa. Ze wzgledu na spelnienie kryteriow (klinicznych, laboratoryjnych, histopatolo-
gicznych) zespotu MAS zwiazanego z zakazeniem (gorgczka, splenomegalia, powickszenie
wezléw chlonnych, wysypka, anemia 9,0 g/1, hypertriglicerydemia, hyperferrytynemia, hypofi-
brynogenemia, limfoproliferacja T - komérkowa w wezle chlonnym) przekazano dziecko do
Oddzialu Reumatologii. W leczeniu otrzymata sterydy (solu-medrol), dozylne immunoglobu-
liny, cyklosporyne oraz antybiotykoterapi¢ o szerokim spektrum oraz ze wzgledu na dodanie
miano przeciwcial IgM HSV, leczenie przeciw wirusowe — Acyclovir. Poczatkowo uzyskano
poprawe stanu ogdlnego dziecka, ustgpienie standow goraczkowych, wysypek i zmniejszenie
limfadenopatii. Jednak w 14 dobie leczenia ponownie wystapil nawré6t goraczki, pojawienie
sie wysypki drobnoplamistej na skérze calego ciala, powiekszanie sie weztéw chlonnych, oraz
pojawienie si¢ sennosci i objawdw dyzurycznych. Po konsultacji dziecko zostato przeniesione
do Oddziatu Hematologii, Onkologii i Transplantologii. Uzupetniono diagnostyke o badanie
funkgji limfocytow NK i T i stwierdzono zaburzenia ich funkcji, wykonano tez punkgje le-
dzwiowa oraz rezonans magnetyczny OUN. Zlecono badanie genetyczne celem wykluczenie
postaci wrodzonej.

Na podstawie wywiadu, badania przedmiotowego, badan dodatkowych rozpoznano limfohi-
stiocytoze z hemofagocytoza najprawdopodobniej wtdrng do zakazenia (badanie genetyczne
W oznaczaniu).

Wijczono leczenie wedtug programu HLH - 2004 (etopozyd, dexamethason oraz cyklospory-
ne) uzyskujac poprawe kliniczng. W 5 tygodniu leczenia wystapita ponownie goraczka, wzrost
ferrytyny, leukopenia, anemia, neutropenia, a we krwi stwierdzono obecno$¢ wiremii CMV
i HHV6. Do leczenia wigczono foskarnet i kontynuowano leczenie zgodnie z protokotem HLH.
Obecnie dziecko w trakcie leczenia podtrzymujacego. Wskazania do transplantacji szpiku nie
zostaly jeszcze ustalone

Dyskusja: Poczatkowe objawy HLH moga by¢ takie same jak w rozwijajacej sie infekeji.
W wigkszosci przypadkéw udaje sie rozpoznaé czynnik etiologiczny, ktéry wywotat zakaze-
nie. W odréznieniu od normalnie przebiegajacej infekcji objawy w HLH sg bardziej nasilone,
stopniowo powodujac pogarszanie si¢ stanu pacjenta pomimo celowanego leczenia infekgji.
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Posta¢ pierwotna bez transplantacji szpiku najczeéciej prowadzi do zgonu, posta¢ wtdrna jest
obarczona wysoka $miertelnoscia chociaz zdarzaja si¢ samoistne remisje.

Na podstawie przedstawionego przypadku nalezy stwierdzi¢, ze diagnostyka HLH jest trudna
i moze dotyczy¢ specjalistow wielu dziedzin medycyny.

MASKA REUMATOLOGICZNA CHLONIAKA
Agnieszka Gazda, Malgorzata Wierzbowska

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

W prezentacji przedstawiono przypadek 7 letniej dziewczynki skierowanej do Kliniki Reuma-
tologii Wieku Rozwojowego z podejrzeniem mtodzienczego idiopatycznego zapalenia stawdw.

Poczatek choroby pazdziernik 2014 r. - wedrujace bdle i obrzeki stawdw z zaczerwienieniem
skory nad stawami, stany goraczkowe, w badaniach wysokie wskazniki zapalne , leukopenia ,
podwyzszone stezenie LDH. W wykonanych badaniach diagnostycznych - nie ustalono infek-
cyjnej przyczyny choroby , w biopsji szpiku - nie stwierdzono cech choroby rozrostowe;j.

Od styczniu 2015 r dziewczynka hospitalizowana w KRWR NIGRiR w stanie ogélnym $red-
nim, goraczkujaca do 38-39stC., wystepowaly u pacjentki uogélnione bole kostno-stawowe,
wedrujace obrzeki stawdw stop , stawow skokowych z zaczerwienieniem skéry nad stawami ,
bolesnoscig palpacyjna stawéw skokowych, obserwowano obrzek stawu mostkowo-obojczyko-
wego, w badaniu przedmiotowym réwniez powiekszona $ledziona..

W badaniach laboratoryjnych: OB 72 mm/h, CRP: 115 mg/dL, podw alfa 1i2, gamma glo-
buliny; D-dimery - 2089ng/ml, fibrynogen - 452mg/100ml, leukopenia (3.6...3.4..2.73..G/L)
i niedokrwisto§¢ mikrocytarna (Hgb-10.3-9.2g/dL,), LDH-1440 U/L, przeciwciata przeciw-
jadrowe 1:160 plamisty typ $wiecenia, czynnik reumatoidalny-84.7 IU/ml. W USG obraz jak
w aktywnym przewlektym procesie zapalny w stawach skokowych. W USG kolan obustronnie:
W obrebie dalszej przynasadowej kosci udowej (od str. chrzastki wzrostowej) i blizszej nasady
kosci piszczelowej uwidoczniono watpliwe mate ubytki kostne? W nmr calego ciala wykazano
podwyzszenie sygnalu w sekwencji Tirm odpowiadajace obrzgkowi szpiku widoczne w I kosci
$rédstopia stopy prawej, stabo wyrazone podwyzsenie sygnalu w zakresie nasady i przynasa-
dy obu koéci udowych-obraz niejednoznaczny-konwersja szpiku. W RTG kolan: osteoporoza
uogdlniona, w rzucie jamy szpikowej kosci udowej lewej obszar z czesciowo wymazanym i roz-
rzedzonym utkaniem beleczek kostnych i, podobny obraz widoczny w czesci przynasadowej
blizszej kosci piszczelowej prawej W RTG podudzi: rozsiane, réznej wielkosci, nieregularne
obszary/ ogniska rozrzedzenia struktury kostnej w jamie szpikowej kosci podudzi.

Konsultacja w Poradni Chirurgii Onkologicznej: podejrzenie osteomyelitis, zmodyfikowano
antybiotykoterapi¢ uzyskano zmniejszenie dolegliwosci bolowych stawdw , zmniejszenie cze-
stotliwosci wystepowania goraczek.

Konsultacja w Klinice Onkologii i Hematologii: wykonano biopsje i trepanobiopsj¢ szpiku -
nie stwierdzono zmian rozrostowych.
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Ze wzgledu na rozsiane zmiany ubytkowe w ukladzie kostnym o nieznanej etiologii wykonano
biopsje kosci co pozwolito na ostateczne ustalenie rozpoznania Chloniak limfoblastyczny B
komorkowy kosci.

POSTEPUJACA DYSFUNKCJA NARZADU RUCHU JAKO WYNIK WSPOLISTNIENIA
MIZS I PROCESOW NEURODEGENERACYJNYCH- NIEKORZYSTNY SPLOT
WYDARZEN

M. Biernacka-Zielinska, J. Swidrowska-Jaros, E. Smolewska.
Klinika Kardiologii i Reumatologii Dziecigcej, Uniwersytet Medyczny w Lodzi

Przedstawiamy przypadek aktualnie 5,5 letniej dziewczynki z mlodzienczym idiopatycznym
zapaleniem stawdw rozpoznanym w wieku 2 lat. Zapalenie stawdéw rozwingto si¢ po infekeji
mykoplazmatycznej. Stwierdzano zapalenie stawéw skokowych z wysiekiem i pogrubieniem
blony maziowej . W toku dalszej obserwacji obserwowano réwniez wysiek do stawu miedzypa-
liczkowego III palca reki prawej oraz obrzek stawu kolanowego prawego. Zmianom stawowym
towarzyszyly wysokie wskazniki procesu zapalnego. Czynnik reumatoidalny oraz przeciwciata
anty CCP byly nieobecne, ANA w mianie 1:160. Z wywiadu wiadomo bylo, ze dziewczynka po-
zostawala réwniez pod opieka poradni neurologicznej z powodu padaczki lekoopornej. Przez
pierwsze 2 lata obserwacji rozwoj psycho-motoryczny dziecka byl prawidlowy. Z powodu
MIZS pacjentka byta leczona Methotrexatem oraz steroidami. Kilkakrotna préba odstawiania
steroidéw konczyta si¢ niepowodzeniem. Stabilizacje zmian stawowych osiagnigto stosujac 10
mg Mtx/ tydzien oraz Encorton 2,5 mg na dobe. W trakcie kolejnej wizyty w Poradni Reuma-
tologicznej po kilku miesigcach braku kontaktu z pacjentka, zaobserwowano ogromny regres
w rozwoju psychicznym. Dziewczynka byta w zdecydowanie gorszym stanie klinicznym, prak-
tycznie bez stownego kontaktu, spowolniata ruchowo. Po konsultacji z neurologiem wykonano
tomografie komputerowg mézgu na podstawie ktdrej wysunieto podejrzenie choroby spichrze-
niowej. Dziewczynke skonsultowano w Instytucie Psychiatrii i Neurologii w Warszawie gdzie
rozpoznano cerebroidolipofuscynoz¢ neuronalng (chorobe Battena).

Ceroidolipofuscynozy neuronalne sg lizosomalnymi chorobami spichrzeniowymi z autoso-
malnym recesywnym sposobem dziedziczenia. Dotad odkryto dziewig¢ mutacji odpowie-
dzialnych za wystgpienie tego schorzenia. Polega ono na odkladaniu si¢ ztogéw tluszczowych
i biatkowych (materiatu spichrzeniowego o wlasciwo$ciach lipofuscyny i ceroidu) w neuronach
i innych narzadach organizmu. Neurolog prowadzacy pacjentke w naszym osrodku wyrazit
obawe o wplyw Methotrexatu na zmiany w mdzgu jednak w o$rodku w ktérym postawiono
rozpoznanie nie miano watpliwosci co do koniecznosci kontynuowania dotychczasowej terapii
MIZS.

Dziewczynka prezentuje bardzo szybko postepujaca neurodegradacje Pacjentka jest w bardzo
w powierzchownym kontakcie z otoczeniem, nie odpowiada na pytania, obserwuje si¢ drob-
nofaliste drzenia koniczyn gornych. Nie chodzi samodzielnie, porusza si¢ na wozku, nie mowi.
Z powodu narastajacych zaburzen potykania jest Zywiona pozajelitowo. Badania laboratoryjne
wykazaly niskie wskazniki stanu zapalnego, prawidtowe parametry biochemiczne i hematolo-
giczne. W badaniu ogélnym moczu obserwowano okresowo krwinkomocz oraz biatkomocz,
ktory by¢ moze wiaza¢ mozna réwniez z patologicznym spichrzaniem. Aktualnie dziewczynka
kontynuuje leczenie MIZS. Pozostaje w opiece paliatywne;j.
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