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Streszczenie

Wstep. Choroba Stilla o poczatku w wieku dorostym (AOSD) jest rzadka, uktadowa chorobg autozapalna
o nieznanej etiologii. Dotyka zwykle mtodych 0sob doroslych, ale mozna jg spotka¢ réwniez wsrod osob starszych.
Chociaz znana od ponad pdt wieku, pozostaje wcigz trudnym wyzwaniem diagnostycznym. Klasyczne objawy
obejmuja wysoka goraczke, bdl lub zapalenie stawéw oraz przemijajaca, plamisto-grudkowa wysypke (tzw. triada
Still’a). Czeste sg tez przypadki atypowe z objawami takimi jak powigkszenie weztéw chlonnych, powiekszenie
watroby i $ledziony oraz zapalenie blon surowiczych. Chorobie mogg towarzyszy¢ powazne powiklania, tj. zespot
aktywacji makrofaga, DIC, zapalenie watroby czy srédmiazszowe zapalenie pluc. Pacjentéw z AOSD dzieli sie
obecnie na dwie podgrupy, czyli tych z objawami ogélnoustrojowymi oraz tych z wyraznym zapaleniem stawow.
Rozpoznanie stawia sie na podstawie objawoéw klinicznych, po wykluczeniu etiologii zakaznej, autoimmunologicznej
i nowotworowej, z uwzglednieniem wynikéw badan laboratoryjnych. Wéréd wielu kryteridw diagnostycznych,
najwyzszg czulos¢ i swoistos¢ reprezentuja kryteria wg Yamaguchi oraz wg Fautrela. Leczenie AOSD ewoluuje
od tradycyjnego stosowania kortykosteroidéw i lekéw immunosupresyjnych do terapii biologicznych. Podstawa
leczenia pozostaja wciaz kortykosteroidy. W przypadku opornych na leczenie, tzw. uktadowych postaci AOSD
w pierwszej kolejnosci nalezy rozwazy¢ zastosowanie antagonistow IL-1, gléwnie anakinry. Tocilizumab bedacy
inhibitorem IL-6 jest alternatywa dla antagonistow IL-1, szczegolnie gdy objawom ogoélnoustrojowym towarzyszy
nadzerkowe zapalenie stawow. Opis przypadku. 65-letni mezczyzna zostal przyjety do szpitala z powodu goraczki,
ostabienia i bdli stawow. Dolegliwosci byty poprzedzone trwajacym kilka dni bélem gardla. Goraczka pojawiata
sie zwykle w godzinach wieczornych. Podczas hospitalizacji zauwazono, ze towarzyszyla jej drobna, zwiewna
wysypka na tulowiu i udach. W badaniach laboratoryjnych stwierdzono m.in. wysokie wskazniki stanu zapalnego
CRPi OB, leukocytoze z neutrofilia, wysokie proby watrobowe oraz bardzo wysoki poziom ferrytyny. W TK klatki
piersiowej wykazano zapalenie oplucnej, w ECHO serca zapalenie osierdzia. Wykluczono choroby infekcyjne oraz
nowotworowe. Kilkudniowa empiryczna antybiotykoterapia nie przyniosta efektu. Istotna poprawa nastapita po
wiaczeniu kortykosteroidéw. W ciggu doby ustapita goraczka, zmniejszyly sie dolegliwosci bélowe stawow. W ciagu
kilku dni odnotowano wyrazny spadek parametréw zapalnych. Pacjent zostal wypisany ze szpitala z zaleceniem
kontynuowania sterydoterapii oraz suplementacji witaminy D i wapnia. Geriatria 2020; 14: 243-254.

Stowa kluczowe: choroba Stilla o poczgtku w wieku dorostym, burza cytokinowa, gorgczka

Abstract

Background. Adult-onset Still’s disease (AOSD) is a rare systemic autoinflammatory disease of unknown etiol-
ogy. Usually affects young adults, it can also be seen among the geriatric population. Although it has been known
for more than halfa century it often remains a major diagnostic challenge. Classic symptoms include high spiking
fever, arthralgia or arthritis and a transient maculopapular rash (so-called Still’s triad). Atypical cases with serious
symptoms such lymphadenopathy, hepatosplenomegaly and serositis are frequent. The disease may be associated
with serious complications, i.e. macrophage activation syndrome, DIC, hepatitis or interstitial pneumonia. AOSD
patients are divided into two distinct subsets, who are those presenting with systemic features and those with
prominent arthritis.. Diagnosis is made on the basis of clinical symptoms, after excluding infectious, autoimmune
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and malignant etiology, taking into account the results of laboratory tests. Among the many diagnostic criteria,
the Yamaguchi and Fautrel criteria present the highest sensitivity and specificity. Treatment of AOSD has evolved
from the traditional use of corticosteroids and immunosuppressants to biological therapies. Corticosteroids are
still the mainstay of treatment. In the case of refractory systemic AOSD, IL-1 antagonists (mostly anakinra) should
be considered first. Tocilizumab (IL-6 inhibitor) is an alternative to IL-1 antagonists, especially when systemic
symptoms are accompanied by erosive arthritis. Case raport. A 65-year-old man was admitted to the hospital due
to fever, weakness and joint pain. The symptoms were preceded by a sore throat that lasted for several days. The
fever usually appears in the evening. During hospitalization, it was observed that the fever was accompanied by
a small, transient maculopapular rash on the body and thighs. High inflammatory indexes in lab tests such CRP
and ESR, leukocytosis with neutrophilia, elevated liver tests and a very high level of serum ferritin were found. The
chest CT examination revealed pleuritis and the echocardiography showed pericarditis. Infections and malignant
diseases were excluded. A few days of empiric antibiotic therapy was not effective. Significant improvement in the
patients condition occurred after the use of corticosteroids. Within 24 hours the fever disappeared and the pain
decreased. Within days was notised a large reduction of inflammatory parameters. The patient was discharged
with the recommendation to continue steroid therapy with witamin D and calcium supplementation. Geriatria
2020; 14: 243-254.

Keywords: adult-onset Still’s diseasse, cytokine storm, fever

Wstep [2]. Obecnie coraz czesciej, w oparciu o profil stwier-
Choroba Stilla o poczatku w wieku dorostym dzanych cytokin oraz wystepujace objawy kliniczne
(AOSD: adult-onset Still’s disease) to rzadkie schorze- AOSD dzielona jest na dwa fenotypy tj. posta¢ ukta-
nie, sklasyfikowane niedawno jako wielogenowa cho- dowa i stawowg [1].
roba autozapalna [1]. Po raz pierwszy zostata opisana Choroba Stilla moze by¢ powiklana zagrazajacymi
na poczatku lat 70-tych ubieglego wieku przez Erica zyciu zespolem aktywacji makrofaga (MAS), zaburze-
Bywatersa (nazwa pochodzi od George F. Stilla, ktory niami krzepniecia w postaci zespotu wykrzepiania
w XIX wieku opisal podobne schorzenie u dzieci). wewnatrznaczyniowego (DIC), amyloidoza, zapale-
Czesciej dotyka miodych oséb dorostych, spora- niem watroby, zapaleniem serca czy §rédmiazszo-
dycznie pacjentéw po 60 r.z. [2-4]. Patogeneza AOSD wym zapaleniem ptuc [9]. Terapia AOSD jest w duzej
obejmuje podloze genetyczne, czynniki zakazne oraz mierze empiryczna, pochodzi gléwnie z opisdéw serii
procesy immunologiczne, gtéwnie aktywacje makro- przypadkéw. Nie ma jak dotychczas szczegdtowych
fagéw i neutrofilii stymulujacych ,,burze cytokinows”. wytycznych. Lekami pierwszego rzutu niezaleznie od
Podwyzszone poziomy cytokin prozapalnych IL-1p, obrazu klinicznego, pozostaja glikokortykosteroidy.
IL-6, IL-18, TNF-a, INF-y oraz przeciwzapalnych Przy braku odpowiedzi, terapie drugiego rzutu obej-
IL-10, IL-37 znajduja zastosowane jako wskazniki mujg leki przeciwreumatyczne modyfikujace przebieg
aktywnosci choroby [5-7]. choroby (LMPCh) przede wszystkim metotreksat oraz
Choroba Stilla charakteryzuje sie wysoka goraczka, leki biologiczne skierowane przeciw IL-1 (anakinra)
przemijajacg wysypka, bolem i/lub zapaleniem stawow, i IL-6 (tocylizumab) [1,10,11].
bdlem gardta, leukocytozg i hiperferrytynemia [7].
Poniewaz objawy kliniczne oraz wyniki badan diagno- Opis przypadku
stycznych nie sg wystarczajaco specyficzne, zatwier- 65-letni pacjent, bez istotnej przeszlosci chorobo-
dzone zostaly dwa zestawy kryteriow tj. kryteria wg wej, dotychczas nie hospitalizowany, zostal przyjety
Yamaguchi oraz wg Fautrela, ktére wykazuja wysoka do szpitala z powodu trwajacej od 3 tygodni goraczki,
czuloé¢ i specyficznosé w diagnostyce AOSD [2,8]. ktorej towarzyszyly bole stawéw barkowych, kola-
Przebieg choroby Stilla, ktéry moze by¢ samoograni- nowych i skokowych, utrata apetytu i spadek wagi.
czajacy sie, nawracajacy lub przewlekly jest trudny do Poczatek dolegliwo$ci poprzedzony byt kilkudniowym
przewidzenia. Najcze$ciej wystepuje postaé przewlekla bélem gardta. W momencie przyjecia do szpitala stan
z zajeciem stawOw i powtarzajacymi si¢ zaostrzeniami og6lny chorego oceniono jako dobry. W badaniu fizy-
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kalnym poza niewielkimi obrzekami wokét stawow
skokowych, nie stwierdzono innych nieprawidlo-
wosci. W badaniach laboratoryjnych wystepowaly
wysokie parametry zapalne: CRP 171 mg/l, WBC
18,2 G/1, N 16,6 G/1, PLT 413 G/1 (PCT w normie),
podwyzszone proby watrobowe: ALAT 54 U/I, ASAT
52 U/l, GGTP 131 U/], FA 200 U/l oraz D-Dimer
5480 ng/ml, niewielka niedokrwisto$¢ syderopeniczna:
RBC 3,95 T/1, HGB 7,5 mmol/l, HCT 0,35, MCV 89,3 1],
Fe 2,5 umol/l (krzywa wchlaniania zelaza: po godz.
22,0 pmol/l, po 2 godz. 32,0 umol/l). Nie wykazano
wzrostu bakterii w posiewie moczu oraz posiewie krwi.
Wrykluczono borelioze oraz COVID-19 (oznaczono
poziom przeciwcial p/boreliozie m. ELISA oraz prze-
ciwcial anty-SARS-Cov2). Odczyn Waalera-Rosego
byl ujemny. Nie wykazano obecnosci przeciwciat
aCCP, ANA2, ANA3, ANCA oraz przeciwcial z tzw.
panelu watrobowego. Nie stwierdzono podwyzszych
poziomoéw antygendéw nowotworowych CEA, Ca 19-9,
AFP oraz PSA. Badanie KKU dalo wynik negatywny.
Poziomy kreatyniny, mocznika, kwasu moczowego,
Na, K, Ca, TSH, fT3 i T4 byly prawidlowe. W rozmazie
krwi obwodowej dominowaty granulocyty obojetno-
chlonne o jadrze segmentowanym 81%, poza tym 5%
stanowily granulocyty o jadrze pateczkowatym, 1%
metamielocyty oraz 12% limfocyty i 1% monocyty.
Badanie RTG klatki piersiowej i USG jamy brzusznej
byty prawidlowe. W badaniu gastroskopowym stwier-
dzono kandydoze przelyku II° wg Kodsiego. W bada-
niu echokardiograficznym wykazano 4 mm grubosci
warstwe plynu w worku osierdziowym. Wykonane
kilka dni p6zniej badanie KT klatki piersiowej potwier-
dzilo obecnosé¢ ptynu w worku osierdziowym o gru-
bosci do 7 mm oraz dodatkowo w jamie optucnowej
lewej do 44 mm grubosci i prawej do 28 mm grubosci.

Prowadzona prze kilka dni empiryczna antybioty-
koterapia nie przyniosta efektu. Utrzymywaly sie bole
stawow oraz codziennie, w godzinach wieczornych
goraczka do 39 °C. Towarzyszyla jej delikatna, drobna
wysypka na klatce piersiowej i udach. W kontrolnych
badaniach laboratoryjnych utrzymywaty sie wysokie
parametry zapalne: CRP 154,7 mg/l, WBC 28,1 G/I,
N 24,4 G/1, PLT 743 G/l oraz proby watrobowe: ALAT
95 U/l, ASAT 96 U/l, GGTP 222 U/ i FA 312 U/L
Stezenie ferrytyny w surowicy krwi bylo réwniez
bardzo wysokie > 1500 ng/ml. Zdecydowano o wla-
czeniu do leczenia prednisonu w dawce 50 mg/d. Juz
po pierwszej dobie uzyskano ustapienie goraczki.
W ciagu kilku dni stan ogdlny pacjenta wyraznie
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poprawit sie. Ustapily dolegliwosci bolowe stawdw.
Odnotowano wyrazny spadek wartosci CRP 38 mg/1
oraz ALAT 65 U/l, ASAT 42 U/l, GGTP 121 U/li FA
129 U/1. Pacjent zostal wypisany do domu z zaleceniem
kontynuacji leczenia prednisonem w dawce 20 mg/dobe
zredukcja po 4 tygodniach do 15 mg/dobe. Dodatkowo
zlecono stosowanie wit. D w dawce 2000 j/dobe, wap-
nia w dawce 1000 mg/dobe oraz flukonazolu w dawce
200 mg/dobe. Po miesiacu ponownie zostat przyjety
do szpitala w celu oceny stanu zdrowia, weryfikacji
rozpoznania i ew. modyfikacji leczenia. Byl w stanie
og6lnym dobrym. Poza zwigzanymi z ruchem, okre-
sowymi bolami lewego stawu barkowego, nie zglaszat
innych dolegliwo$ci. Kontrolne wartosci CRP wyno-
sity 14,3 mg/l, OB 20 mm, WBC 9,3 G/1, N 6,0 G/l,
PLT 379 G/, ferrytyny 279 ng/ml. W rozmazie krwi
obwodowej granulocyty obojetnochlonne o jadrze
segmentowanym stanowily 55%. Spadly poziomy
ALAT 15 U/l, ASAT 15 U/I, GGTP 30 U/, FA 130 U/l
oraz D-Dimer 341 ng/ml. Nie odnotowano wzrostu
poziomu glukozy 4,5 mmol/l. Parametry funkcji nerek
byty prawidlowe. W badaniu ECHO nie wykazano
plynu w worku osierdziowym. W badaniu USG nie
stwierdzono tez ptynu w jamach optucnowych. Pacjent
zostal wypisany do domu po 3 dniach hospitaliza-
cji z zaleceniem kontynuacji leczenia prednisonem
w dawce 15 mg/dobe, ze stopniowa redukejg o0 2,5 mg
co miesigc oraz dalszego stosowania wit. D w dawce
2000j/dobe i wapnia w dawce 1000 mg/dobe.

Omowienie

Choroba Stilla o poczatku w wieku dorostym
(AOSD) jest klinicznie dobrze znana uktadowa chorobg
autozapalng. Terminem choroby autozapalne (auto-
inflammatory diseases, autoinflammatory syndromes,
autoinflammation) uzywanym pierwotnie w odnie-
sieniu do monogenowych, dziedzicznych zespolow
goraczki okresowej objeto ostatecznie réwniez scho-
rzenia wielogenowe takie jak choroba Le$niowskiego-
Crohna czy choroba Stilla. Kluczowa role w ich
patogenezie odgrywa zmiana budowy i czynnosci bia-
tek wchodzacych w sktad inflamasonéw. Imflamasony
to powstajace wewnatrz komdrek, zwykle w cytozolu
wielobiatkowe kompleksy, ktorych aktywacja indukuje
powstanie procytokin IL-113 i IL-18. Jest to zasadnicza
cecha odrézniajaca choroby autozapalne od autoim-
munologicznych. Czastki molekularne zawierajace
struktury typowe dla patogenéw, najczesciej bakterii
(PAMP: pathogen-associated molecular patterns) oraz



GERTATRIA 2020; 14: 243-254

endogenne struktury molekularne typowe dla uszko-
dzen wewnatrzkomoérkowych (DAMP: damage-asso-
ciated molecular patterns) przenoszone do makrofagow
oraz neutrofili przez receptory Toll-like (TLRs: Toll-like
receptors), prowadza u predysponowanych genetycznie
pacjentéw do nadmiernej aktywacji inflamasondw,
w konsekwencji nadprodukcji prozapalnych cytokin
IL-6,1L-8,1L-17 i TNF oraz w dalszej kolejnosci IL-1f3
i IL-18. Etap ten okreslany czesto jako ,wybuch” czy
»burza” cytokin (cytokine ,,burst” or ,,storm”) wydaje
sie odgrywac kluczowa role w patogenezie AOSD. Kilka
innych czynnikéw m.in. IL-1, ktéra powoduje aktywa-
cje makrofagéw i neutrofili, biatko S100 oraz zaawan-
sowane produkty koncowe glikacji (AGEs: advanced
glycation end products) aktywnie przyczyniaja si¢ do
wzmocnienia odpowiedzi zapalnej. Niewydolnos¢
mechanizmow regulacyjnych lub przeciwzapalnych np.
niedobor regulatorowych limfocytéw T i komérek NK
(zmniejszenie liczby bezwzglednej, wadliwa funkcja
cytotoksyczna) oraz niewystarczajgca produkcja IL-10
odgrywaja dodatkowa role. Tak wigc podsumowu-
jac, w chorobach autozapalnych mamy do czynienia
z rozregulowang w odpowiedzi na sygnatl niebezpie-
czefistwa prowadzacy do uszkodzenia tkanek akty-
wacja makrofagéw i neutrofili [2,7,12,13]. Czynnikami
wyzwalajacymi sg najprawdopodobniej infekcje
wirusowe lub bakteryjne. Pacjenci czesto zglaszaja
wystepowanie bdlu (odynofagia) lub zapalenia gardla
tuz przed poczatkiem lub nawrotem choroby, co moze
odpowiadac sygnatowi zagrozenia infekcyjnego, ktory
wyzwala TLR i stan zapalny [3,14-17]. Wielokrotnie
opisywano wystepowanie AOSD po zakazeniu wiruso-
wym np. wirusem grypy i paragrypy, rozyczki, $winki,
cytomegalii, wirusem Epstein-Barr, adenowirusem,
parwowirusem B19, wirusem Coxsackie, wirusem
zapalenia watroby typu A, typu B i typu C oraz po
zakazeniu bakteryjnym np. Yersinia enterocolitica,
Chlamydia trachomatis i pneumoniae, Cambylobacter
jejuni, Mycoclasma pneumoniae czy kretkami Borrelia
burgdorferi. Podloze genetyczne AOSD nie jest doklad-
nie znane [2,5].

Epidemiologia. Choroba wystepuje w réznych
regionach geograficznych i réznych grupach etnicznych
z czestoscig od 1 przypadku na milion mieszkancow
w Europie do 10 przypadkéw na milion mieszkancow
w Japonii [2]. Generalnie, czgstos$¢ jej wystepowa-
nia oceniana jest na poziomie 1,5 przypadkéw na
100 000-1 mln os6b, ze szczytem zachorowalnosci
w wieku 15-25 lat i drugim w wieku 36-46 lat [18].
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Czesto$¢ wystepowania AOSD wérdd starszych pacjen-
tow nie jest znana [20]. Kobiety chorujg czesciej niz
mezczyzni (70,2% v. 29,8%) [15]. W jednym z badan,
ktore objeto 75 chorych mediana wieku w chwili wysta-
pienia objawoéw AOSD wynosita 35,75 +13,25 lat (zakres
16-82 lat). Wiekszos¢, bo 52% pacjentéw byto w wieku
16-35 lat (6 0s6b zachorowatlo po 60 r.z.), dominowaty
kobiety (58,6% v. 41,4%) [16]. W innym z wieloo$rodko-
wych badan w ktérym oceniono 356 chorych mediana
wieku w chwili rozpoznania AOSD wynosifa 32 lata
(zakres 16-88 lat), a kobiety stanowily 59% przypad-
kéw. Sredni okres od wystgpienia pierwszych objawéw
do postawienia rozpoznania wynio6st 22 miesigce [19].

Objawy. Glowne objawy kliniczne czyli tzw.
cardinal symptoms to goraczka, zapalenie i/lub bol
stawow, wysypka oraz zwiekszona liczba leukocytow
ineutrofili w rozmazie krwi obwodowej [2,7]. Poczatek
choroby jest zazwyczaj niezwykle ostry i dynamiczny
ztypowo wysoka goraczka [21]. Goraczka (ok. 60-100%
chorych) wystepuje codziennie, najczesciej wieczorem
lub w godzinach popotudniowo-wieczornych, niekiedy
tez rano. Pojawia si¢ nagle, szybko osiaga co najmniej
39°C, trwa ok. 4 godzin, towarzysza jej dreszcze.
Czesto ustepuje samoistnie, nawet bez podawania
lekoéw przeciwgoraczkowych, co moze by¢ pewna
cecha charakterystyczng ultatwiajaca rozpoznanie
[4,6,15,21-23]. Chorzy skarzg si¢ na towarzyszace
gorgczce znaczne oslabienie oraz duzg utrate wagi.
Choroba Stilla moze by¢ przyczyng nawet 20% tzw.
goraczki niewiadomego pochodzenia (FUO: fever of
unknown origin), powinna wiec by¢ zawsze brana pod
uwage w przypadku jej diagnostyki [6,17]. W AOSD
goraczka zwykle poprzedza wystapienie pozostatych
objawow tj. bolu i/lub zapalenia stawdw oraz wysypki.
Dolegliwosci stawowe wystepuja u niemal 70% do
nawet 90% pacjentow. Zajete moga by¢ wszystkie stawy,
w niektorych przypadkach symetrycznie, podobnie
jak w reumatoidalnym zapaleniu stawow (RA-like
polyarthritis). Poczatkowo zapalenie stawéw moze mie¢
tagodny i przemijajacy charakter. W miare postepu
choroby moga pojawi¢ si¢ nadzerki oraz izolowane
obustronne zesztywnienie nadgarstkow, bez zajecia
stawow $rédreczno-paliczkowych i miedzypaliczko-
wych blizszych [2,4,6,22,23]. Wysypka skorna (80-95%
chorych) zazwyczaj w kolorze tososiowo-rézowym,
plamkowa lub plamkowo-grudkowa, przemijajaca,
widoczna jest gldwnie podczas naglych wzrostow
goraczki na proksymalnych czesciach konczyn lub
tutowiu. Rzadko obejmuje twarz, dlonie lub podeszwy.



GERTATRIA 2020; 14: 243-254

Moze by¢ lekko swedzaca lub wywolywac uczucie pie-
czenia. Utrzymuje sie najczesciej przez kilka godzin.
U niektérych chorych koreluje z aktywnoscia choroby,
wystepujac przez kilka dni lub tygodni. Czesto jest
mylona z reakcjg uczuleniows, przede wszystkim na
czesto stosowane przez chorych z powodu gorgczki
i dolegliwosci stawowych NLPZ. Ustepuje bez pozosta-
wienia blizn. Pokrzywka i $wiad z dermografizmem,
obrzek naczynioruchowy, zmiany wypryskowe i tra-
dzikowe oraz krosty na dloniach i stopach sg rzadko
spotykane [2,4,22-24]. Charakterystyczny dla wysypki
w AOSD jest natomiast objaw Koebnera (zmiany tusz-
czycopodobne pojawiajac si¢ po ptytkim uszkodzeniu
naskorka) [21]. Kolejna cechg choroby Stilla jest leu-
kocytoza >10 G/I z ponad 80% poziomem neutrofili
w rozmazie krwi obwodowej (leukocytoza >50 G/1
moze wskazywa¢ na rozwoj biataczki). Rzadko opisy-
wane byly przypadki leukopenii, niedokrwisto$ci oraz
maloptytkowosci [2]. Inne objawy to m.in. bdl gardta,
czasami jego zapalenie (z goraczka) z negatywnymi
wynikami badan mikrobiologicznych oraz uogél-
niona, symetryczna limfadenopatia z powiekszeniem
$ledziony, niekiedy tez watroby. Pacjenci moga zglaszaé
bdl miesni (wyjatkowo wystepuje ich zapalenie) oraz
béle brzucha. Rzadko wystepuje zapalenie trzustki,
wysiek oplucnowy, zapalenie osierdzia czy srodmiaz-
szowe zapalenie ptuc [2].

W jednym z badan, ktére objeto 356 chorych
z 19 osrodkow, najczestszymi objawami AOSD byly
goraczka (95,8%), bole stawow (94,9%), typowa
wysypka (66,9%), zapalenie stawow (64,6%), bdl gardta
(63,5%) i bole migéni (52,8%) [19]. W innym badaniu
(82 chorych) gléwnymi objawami klinicznymi byly
goraczka (96,3%), bole stawow (85,4%), wysypka
skérna (80,5%), bdle mieéni (70,7%) oraz bol gardia
(68,3%) [25].

Wyniki badan. Badania laboratoryjne oprocz
zwigkszonej iloscileukocytow i neutrofili (ponad 90%)
wykazujg znaczny wzrost w surowicy krwi poziomu
bialek ostrej fazy: CRP, OB, fibrynogenu (ponad
90%) oraz ferrytyny (ok. 100%). Czesto wystepuje
niedokrwistos¢ choréb przewleklych (ok. 70%) oraz
trombocytoza. Pancytopenia moze by¢ sygnatem
rozpoczynajacego sie zespotu hemofagocytarnego.
Podwyzszone moga by¢ wartoéci enzymoéw watro-
bowych (ok. 60%), bilirubiny pozostaja zazwyczaj
prawidtowe [2,4,7,22,23,26].

Hiperferrytynemia wynika ze zwigkszonej pro-
dukgji ferrytyny przez histiocyty i makrofagi oraz

247

zwiekszonego uwalniania jej z hepatocytow. Wysokie
poziomy ferrytyny obecne tez w zespole aktywacji
makrofaga (MAS: macrophage activation syndrome),
katastrofalnym zespole antyfosfolipidowym oraz
wstrzasie septycznym moga przyczyniaé sie do
rozwoju tzw. burzy cytokinowej. Razem z AOSD
wymienione schorzenia opisywane sa niekiedy ter-
minem ,,zesp6l hiperferrytynemii” [27]. Ferrytyna
aktywuje szlak sygnatowy czynnika jadrowego xB
(NF- xB) prowadzac do zwigkszonej produkcji cytokin
prozapalnych m.in. IL-18 [7,28]. Z drugiej strony wiele
cytokin m.in. IL-183, IL-18, TNF, IENy, IL-6 poprzez
mechanizm petli zwrotnej reguluje synteze ferrytyny.
Tak wiec ferrytyna w AOSD pelni nie tylko role dia-
gnostyczna, ale jest tez bezposrednio zaangazowana
w jej mechanizmy patogenne [29]. W ostrej fazie cho-
roby u ponad potowy chorych jej stezenie siega 1000-
1500 ng/ml, u jednej trzeciej wynosi ponad 1500 ng/ml
[22,23]. Podjednostki ferrytyny sa podzielone na ciez-
kie (H) i lekkie (L), przy czym poziomy H-ferrytyny
sg skorelowane z cigzkoscig choroby [30,31]. Ponad
polowe stezenia ferrytyny catkowitej stanowi jej posta¢
glikozylowana (GF: glycosylated ferritin). W stanach
zapalnych jej poziom spada do ok. 20-50%, w AOSD
jest jeszcze mniejszy, zwykle nie przekracza 20%.
Wykazano, ze polaczenie st¢zenia ferrytyny glikozy-
lowanej <20% z podwyzszonym ponad gorng granice
normy stezeniem ferrytyny catkowitej pozwala z 70,5%
czuloscig i 83,2% specyficzno$cia rozpoznaé AOSD.
W przypadku, gdy poziom ferrytyny calkowitej prze-
kracza 5-krotnie jej gérna granice normy, czutos¢
oceniono na poziomie 43,2%, specyficzno$¢ 92,9% [29].
Poziomy ferrytyny korelujg z aktywnoscig choroby,
normalizujgc sie czegsto w okresie jej remisji [21].

Poziom prokalcytoniny (PCT: procalcytonin)
u chorych z AOSD moze by¢ podwyzszony pomimo
braku ciezkiej infekcji bakteryjnej [32]. Wysokie
poziomy IL-18, IL-6 i IL-18, TNF-a, IFN-y (naj-
czes$ciej badana jest IL-18) nie sg specyficzne dla
AOSD, chociaz moga wskazywa¢é pacjentéw z duzg
aktywnoscig choroby, a wigc tych u ktérych ryzyko
wystapienia zagrazajacych zyciu powiklan np. nie-
wydolnosci wielonarzadowej lub zespotu MAS czyli
wtdrnej hemofagocytarnej limfohistiocytozy (RHL:
reactive hemophagocytic lymphohistiocytosis) jest wyso-
kie. Podwyzszone sg tez poziomy cytokin p/zapalnych,
takich jak IL-10 i IL-37 [7,20,33].

Rozpoznanie. Lista rozpoznan réznicowych jest
bardzo dluga obejmujac szereg choréb zakaznych,
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nowotworowych, autoimmunologicznych oraz autoza-
palnych. Zadne objawy kliniczne oraz nieprawidtowe
wyniki badan laboratoryjnych nie sa wystarczajaco
specyficzne dla rozpoznania AOSD. Pomocne moga
by¢ kryteria kliniczne, chociaz zostaty one opracowane
bardziej dla badan naukowych niz praktyki kliniczne;.
Sa to opublikowane w 1992 r. kryteria Yamaguchi i wsp.
(czulo$¢ 96,2%, swoistos¢ 92,1%) oraz w 2002 r. kry-
teria Fautrela i wsp. (czuto$¢ 80,6%, swoisto$¢ 98,5%)
[34,35] (tabele I i II). Najpowszechniej stosowane
kryteria Yamaguchi i wsp. obejmujg wiele wyklu-
czen. Wymagaja szerokiej diagnostyki, co w praktyce
klinicznej moze okaza¢ si¢ problematyczne. Zaleta
kryteriéw Fautrela i wsp. jest uwzglednienie poziomu
ferrytyny i GF oraz brak elementéw wykluczajacych.
Czutos¢ i swoistos¢ kryteriow Yamaguchi wynosi
odpowiednio 96,3% i 98,2%, Fautrela i wsp. 87,0%
i 97,8%. W przypadku zmodyfikowania kryteriéw
Yamaguchi i wsp. o poziom ferrytyny przekraczajacy
gbérng granice normy, ich czulos¢ i swoistos¢ wynosi
100% i 97,1%. Przy uwzglednieniu GF <20% jest to
odpowiednio 98,2% i 98,6% [2,8].

Przebieg. Przebieg AOSD jest nie do przewidzenia,
moze mie¢ charakter samoograniczajacy sie, nawraca-
jacy lub przewlekty. W przypadku monocyklicznym
(19-44% chorych) AOSD rozwija si¢ dajac objawy ogdl-
noustrojowe, rzadko z zajeciem w ciggu kilku tygodni
stawow. Leki prowadzace do remisji choroby mozna
stopniowo zmniejsza¢, a po kilku miesigcach odstawi¢
bez nawrotu choroby. W przypadku policyklicznym
(10-41% chorych) nawroty z manifestacja ogélnoustro-
jowa i stawows, naprzemiennie z okresami remisji
wystepuja po kilku miesigcach lub nawet latach od
zakonczenia leczenia. Wzorzec przewlekly, postepujacy
moze dotyczy¢ 35-67% chorych. Ciagly proces zapalny
odpowiada za stale obecne objawy ogélnoustrojowe
oraz przewlekle, czesto nadzerkowe zapalenie stawow
[2,3]. Przewlekta posta¢é AOSD z aktywnym zajeciem
wielu stawow, szczegdlnie barkowych i biodrowych oraz
wysypka skorng rokuje gorzej niz posta¢ uktadowa,
mimo czgsto bardzo ostrego jej poczatku i stanu kli-
nicznego sugerujacego zagrozenie Zycia pacjenta [21].
Analiza wieloczynnikowa jednego z badan (356 cho-
rych) wykazala, ze w przypadku mezczyzn, opdznienia

Tabela 1. Kryteria AOSD wg Yamaguchi: dla rozpoznania choroby Stilla konieczne jest spelnienie co najmniej
5 kryteriéw, w tym przynajmniej 2 duzych oraz brak kryteriow wykluczajacych [18,36]

Table 1.

The Yamaguchi AOSD criteria: for the diagnosis of Still's disease, it is necessary to meet at least

5 criteria, including at least 2 large ones, and no exclusion criteria [18,36]

KRYTERIA

KRYTERIA DUZE

1.gorgczka =39°C utrzymujgca sie
przez co najmniej tydzien

2.bdl lub zapalenie stawow
utrzymujgce sie przez co najmniej
2 tygodnie

3.typowa wysypka skérna

4.leukocytoza =10 000/ul z
obecnoscig >80% granulocytow

KRYTERIA MALE

1.bdl gardta

2.powiekszenie weztéw chtonnych
i/lub sledziony

3.zwiekszenie aktywnosci
aminotransferaz i/lub
dehydrogenazy mleczanowej

4.nie wystepowanie czynnika
reumatoidalnego (RA) oraz
przeciwciat p/jgdrowych (ANA)

WYKLUCZAJACE

1.zakazenia
2.choroby nowotworowe
3.inne choroby reumatyczne

Tabela. 2. Kryteria AOSD wg Fautrela: dla rozpoznania choroby Stilla konieczne jest spelnienie co najmniej
4 kryteriéw duzych lub 3 duzych i 2 matych [19,36]

Table 2.
must be met [19,36]

KRYTERIA DUZE

Fautrel AOSD criteria: for the diagnosis of Still's disease, at least 4 large or 3 large and 2 small criteria

1.nagta gorgczka =39°C

2.bole stawow

3.przejsciowa, rumieniowa wysypka
4.zapalenie gardta

5.granulocytoza >80%
6.glikozylowana ferrytyna <20%

KRYTERIA MALE

1. plamisto-grudkowa wysypka
2.leukocytoza =10 000/l
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diagnozy o ponad 6 miesigcy, nie osiagniecia remisji na
poczatku leczeniu oraz zapalenia stawéw nadgarstka
i/lub lokcia przebieg choroby czeéciej byt przewlekty
[19]. Analiza czynnikéw prognostycznych w innym
badaniu (82 chorych) wykazala, ze béle wielostawowe,
wysokie poziomy OB i LDH oraz mala poczatkowa
dawka stosowanych glikokortykoidéw byly zwigzane
zniekorzystnym rokowaniem [25]. Jeszcze inne badanie
(61 chorych) wykazalo, Ze niekorzystnymi czynnikami
prognostycznymi bylo zapalenie oplucnej, srédmiaz-
szowe zapalenie ptuc, wysokie stezenie ferrytyny oraz
nie ustepowanie goraczki po 3 dniach stosowania pred-
nisonu w dawce 1 mg/kg m. c./dobe [36].

W ostatnich latach zaczeto kwestionowac dotych-
czasowg nozologie proponujac tzw. dychotomizacje
AOSD zgodnie z jej prezentacja kliniczng z podzialem
na dwie grupy. Do pierwszej grupy naleza chorzy z tzw.
systemic AOSD z bardzo ostrym procesem zapalnym
(wysoka goraczka, wysoki poziom parametréw zapal-
nych i enzyméw watrobowych) napedzanym produkeja
IL-1pB, IL-6 oraz IL-18, z ryzykiem wystgpienia zagra-
zajacych zyciu powiktan np. zespotu aktywacji makro-
faga i dobra odpowiedzig na leczenie antagonistami
IL-1P oraz IL-6. Drugg grupe tzw. rheumatic AOSD sta-
nowiliby pacjenci ze zwiekszong produkcja IL-8 oraz
INF-y, narazeni na ryzyko destrukcji stawow, z dobra
odpowiedzig na leczenie blokerami TNF-a (czesciej
kobiety z zapaleniem w momencie rozpoznania stawow
proksymalnych, z trombocytowa oraz uzaleznieniem
od kortykosteroidéw) [1,33].

Powiklania. AOSD moze przebiega¢ z zagraza-
jacym zyciu zespolem aktywacji makrofaga, zabu-
rzeniami krzepniecia, piorunujagcym zapaleniem
watroby, amyloidoza, powiklaniami ze strony serca
i ukfadu oddechowego (zapalenie osierdzia, tetnicze
nadciénienie plucne, wysiek optucnowy) [37]. Zespot
aktywacji makrofaga (MAS: macrophage activation
syndrome) lub inaczej zesp6l hemofagocytarny to
synonimy okreslajace wtérna limfohistiocytoze
hemofagocytarng (HLH: hemophagocytic lymphohi-
stiocytosis). O MAS mowi si¢ w aspekcie powiklan
uktadowych choréb tkanki tacznej min. MIZS, RZS,
SLE, twardziny ukladowej, zapalenia skérno-mie-
$niowego oraz choroby Stilla [38]. W przebiegu HLH
dochodzi do niekontrolowanej fagocytozy komérek
hematopoetycznych przez aktywowane makrofagi
tkankowe (histiocyty). Wystepuje u ok. 15% chorych
z AOSD, istotnie czeéciej tych z uogélnionym powiek-
szeniem weztéw chlonnych i bélami brzucha (powiek-
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szenie watroby i §ledziony) oraz zapaleniem oplucnej
i zespolem ostrej niewydolnosci oddechowej (ARDS:
acute respiratory distress syndrome). Klinicznie moze
by¢ jednak nie do odréznienie od zaostrzenia AOSD
czy posocznicy [39,40,41]. Nalezy go podejrzewac
u chorych z utrzymujaca sie, ciagla goraczka, zmniej-
szeniem poczatkowo podwyzszonej liczby leukocytow
i neutrofilli, hipofibrynogenemia oraz gwaltownym
pojawieniem si¢ hipertriglicerydemii. W badaniach
laboratoryjnych obok pancytopenii, wysokich pozio-
mow ferrytyny (zazwyczaj >5000 ng/ml), trojglicery-
dow i enzymow watrobowych, charakterystyczna jest
prawidiowa szybko$¢ sedymentacji erytrocytéw (OB).
Kluczowe jest ustalenie czy jego wystapienie zwigzane
jest z intensywnym stanem zapalnym, czy tez z towa-
rzyszacg infekcja. Zlotym standardem w diagnostyce
HLH pozostaje biopsja szpiku kostnego [1,2,9,37].
Zespol wykrzepiania wewnatrznaczyniowego (DIC:
disseminated intravascular coagulation) charaktery-
zuje si¢ min. polaczeniem epizodéw zakrzepowych
z krwawieniem ze skory i blon $luzowych. Rozwija
sie na skutek spowodowanego uszkodzeniem watroby
(hiperaktywacja makrofagéw i nadprodukeja cytokin
prozapalnych) zmniejszonego stezenia czynnikéw pro-
koagulacyjnych. W niektérych przypadkach moze roz-
wing¢ sie na skutek stosowania niesteroidowych lekow
przeciwzapalnych. Gwattowny spadek OB w kontekscie
pogarszajacego sie stanu klinicznego i utrzymujacej
sie hiperferrytynemii powinien by¢ sygnalem ostrze-
gawczym i wzbudzi¢ podejrzenie DIC. W zakrzepowej
mikroangiopatii (TMA: thrombotic microangiopathy),
rzadkim powiklaniu AOSD dochodzi do wynika-
jacej ze zuzycia plytek krwi maloplytkowosci oraz
powstania wewnatrznaczyniowych zakrzepdw.
Konsekwencja jest niedokrwisto$¢ hemolityczna oraz
objawy niedokrwienia réznych narzadéw, najczesciej
OUN (udar, utrata wzroku). TMA moze prowadzi¢
do niewydolnosci nerek, obrzeku mézgu i $mierci.
Smiertelnos¢ siega od 90%, gdy nie jest leczona do
20% w przypadku zastosowania leczenia. Inne, rzadkie
powiklania AOSD to min. rozlane krwawienie peche-
rzykowe (diffuse alveolar hemorrhage), srodmiazszowe
zapalenie pluc, tetnicze nadcisnienie ptucne, zapalenie
mie$nia sercowego i osierdzia oraz zapalenie watroby
(1,2,9,37,42-44].

Leczenie. Metody leczenia AOSD ograniczalysie do
niedawna do stosowania NLPZ, GKS oraz tradycyjnych
lekéw przeciwreumatycznych modyfikujacych przebieg
choroby (DMARDs: Disease-Modifying Antirheumatic
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Drugs), najczeéciej metotrexatu i/lub cyklosporyny.
W rzeczywistosci u co najmniej 30-40% pacjentéw cho-
roba nie byla kontrolowana [45,46]. Warto tez zauwa-
zy¢, ze stosowanie sulfasalazyny w AOSD moze nawet
wywola¢ MAS [47]. Kortykosteroidy pozostaja lekami
pierwszego rzutu, niezaleznie od obrazu klinicznego
AOSD [1,4] (rycina 1). Kontrolujg ok. 60% przypad-
kéw choroby, wykazujac jednak wieksza skutecznosé
w zakresie objawdw ogdlnoustrojowych niz stawowych
[1,45]. Uzaleznienie od GKS dotyczy ok. 40-45% cho-
rych, cze$ciej mlodszych, z powiekszong $ledziona,
wysokimi warto$ciami OB oraz niskim poziomem
glikozylowanej ferrytyny [48,49]. Zwykle zalecana
poczatkowa dawka prednisonu 0,5-1,0 mg/kg m.c./d.

(ew. 0,8-1,0 mg/kg m.c./d.) powinna by¢ zmniejszana
wraz z ustepowaniem objawéw choroby i normalizacjg
parametrow zapalnych, najczesciej po 4-6 tygodniach
leczenia [1,4,6,7,10,21,22]. Proponuje si¢ tez stosowa-
nie metylprednisolonu w terapii pulsacyjnej w dawce
500-1000 mg/d. dozylnie przez 3-5 dni, co 4-6 tygodni
z ew. dawka podtrzymujaca prednisonu 4-8 mg/d.
doustnie [21]. Wykazano, Ze remisje kliniczng w ciagu
6 miesiecy obserwacji mozna uzyskaé u wiekszego
odsetka pacjentow leczonych w pierwszej linii duzymi
dawkami GKS (0,8-1,0 mg/kg m.c./d.) w poréwna-
niu z tymi, ktorzy byli leczeni dawkami mniejszymi
(0,2-0,3 mg/kg m.c./d.) (64,8% v. 22,85%). Pod koniec
18-miesigcznej obserwacji 44,73% pacjentéw leczonych

AOSD potwierdzony
(kryteria Yamagushi/Fautrel)

pierwsza linia:

NLPZ
KORTYKOSTEROIDY Igiv
— AOSD powiktane:
uzaleznienie
od GKS* - RHL
-DIC
q ; - zapalenie migs$nia sercowego
- rozlane krwawienie pecherzykowe
doda¢: d
METHOTREXAT - pulsy GKS
-Igiv
- anti- IL-1: anakinra
brak/niewystarczajacaj - cyclofosfamid

odpowiedz kliniczna

systemic AOSD <:|

4

anti- IL-1: ANAKINRA

4

anti- [L-6: TOCILIZUMAB

~

AOSD oporny

* lub wysokie ryzyko uzaleznienia od GKS: mtody wiek, powiekszenie §ledziony, niski poziom
glikozylowanej ferrytyny, wysokie wartosci OB

- cyclosporyna A
- wymiana osocza

[:> articular AOSD

a1

anti- TNF-a: INFLIXIMAB

g

anti- IL-6: TOCILIZUMAB

Rycina 1. Algorytm leczenia choroby Stilla [10,32]

Figure 1. Management algorithm for adult-onset Stil’s disease [10,32]
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duzymi dawkami GKS utrzymalo remisje kliniczng
(przebieg monocykliczny) w poréwnaniu z 8,6%
leczonych niskimi dawkami (p = 0,001). Skutecznosé¢
GKS jest zwykle zglaszana w ciagu godzin lub kilku
dni leczenia. Zmniejszanie dawki nalezy rozpoczaé
po ustapieniu objawdw i normalizacji parametrow
zapalnych. Polega ona na zmniejszaniu co 2 tygodnie
dawki prednisonu o 5 mg az do poziomu 5 mg/d. lub
do jego pelnego odstawienia [1,10]. Niewystarczajaca
dawka poczatkowa prednizolonu (<30 mg /d.) lub jego
odpowiednika zostala w jednym z badan oceniona
jako najwazniejszy czynnik predykcyjny (OR 6,476,
p = 0,007) dla przewleklej i nawrotowej postaci cho-
roby, znacznie zmniejszajac wskazniki pozytywnej
odpowiedzi na leczenie [25]. Mlodsi pacjenci czesciej
wykazuja oporno$¢ na leczenie GKS i DMARDS
[48]. Zalecana dawka najcze$ciej ze wzgledu na efekt
oszczedzajacy GKS oraz skutecznos¢ kliniczng stoso-
wanego MTX wynosi 5-25 mg/tyd.(ew. 7,5-20 mg/tyd.)
(1,4,6,10,22,48].

Anakinra, rekombinowany antagonista receptora
IL-1 byt pierwszym lekiem biologicznym, ktory wykazat
korzystne dzialanie wleczeniu AOSD. Dotychczasowe
dane potwierdzaja, ze wszystkie leki skierowane prze-
ciwko IL-1 (anakinra / Kineret®, canakinumab / Ilaris®,
rilonacept / Arcalyst®) sa skuteczne w AOSD, nieco
bardziej w przypadku objawéw ogélnoustrojowych
niz w sytuacji zajecia stawow [1,50]. W jednym z badan
(27 chorych) posta¢ ogdlnoustrojowa AOSD i brak
zapalenia stawéw wiazaly sie z istotng odpowiedzia
na anakinre, podczas gdy zapalenie stawow (fenotyp
stawowy) bylo zwigzane z istotng odpowiedzig na
tocilizumab [51]. Niepowodzenie w leczeniu jednym
inhibitorem IL-1 nie wyklucza odpowiedzi na inny [52].
Wskazniki calkowitej lub cze$ciowej remisji ksztattuja
sie na poziomie 91-100% [50]. Jednak tylko dla ana-
kinry wyniki badan potwierdzajace jej wysoka sku-
teczno$¢ i bezpieczenstwo sg znaczace i dtugotrwale.
W 2018 r. zostata ona zarejestrowana przez Europejska
Agencje Lekéw (EMA: European Medicines Agency) do
leczenia choroby Stilla. W przypadku kanakinumabu
(w pelni ludzkie przeciwciato skierowane przeciwko
IL-1P) i rilonaceptu (biatko fuzyjne skladajace si¢
z receptora dla IL-1 oraz fragmentu Fc immuno-
globuliny ludzkiej) dostepne wyniki badan sg nadal
ograniczone [2,53]. W czerwcu 2020 r. Amerykanska
Agencja ds. Zywnoéci i Lekow (FDA: The U.S. Food and
Drug Administration) zatwierdzita stosowanie kana-
kinumabu w leczeniu choroby Stilla [54]. Anakinra
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stosowana jest w dawce 100 mg/d. podskornie.
Najczesciej zglaszanym dzialaniem niepozadanym byt
samoograniczajacy si¢ rumien w miejscu wstrzykniecia
leku oraz infekcje drog moczowych [1,11]. Metaanaliza
10 oryginalnych badan obejmujgca 147 pacjentow
dotyczaca skutecznosci wleczeniu AOSD tocilizumabu
(RoActemra®,antagonista receptora IL-6,) wykazala
wysokie wskazniki czesciowej i catkowitej remisja (85%
177%) przy dobrej tolerancji i znacznym zmniejszeniu
zapotrzebowania na kortykosteroidy [55]. Tocilizumab
podaje si¢ w dawce 5-8 mg/kg m.c. co 2-4 tyg. dozyl-
nie [1]. Najczestszym objawem niepozadanym sa
infekcje, szczegodlnie gérnych drég oddechowych
[11]. Obiecujace wyniki przyniosto réwniez pierwsze,
ograniczone liczbg 23 pacjentéw i czasem trwania
12 tygodni otwarte badanie II fazy z zastosowania
tadekinigu alfa (rekombinowane ludzkie przeciwciato
wiazace IL-18) [56]. Blokery TNF-a, przede wszystkim
infliksimab (Remicade®,przeciwcialo monoklonalne)
moga znalez¢ zastosowanie w leczeniu przewleklej,
wielostawowej postaci AOSD. Infliksimab podawany
jest w dawce 3-5 mg/kg m.c. w 0, 2 i 6 tygodniu,
a nastepnie co 8 tygodni dozylnie [1].

Leczenie zespotu aktywacji makrofaga, obok lecze-
nia objawowego oraz w przypadku jej rozpoznania,
towarzyszacej infekcji, polega przede wszystkim na
stosowaniu wysokich, pulsacyjnych dawek kortykoste-
roidow oraz immunoglobulin dozylnie. Stosowano tez
kilka lekéw immunosupresyjnych, w tym cyclosporyne
A, mykofenolan mofetylu lub etopozyd. Podobnie
w przypadku DIC oraz TMA, konieczne jest wlaczenie
dozylnie metylprednizolonu w dawce 15 mg/kg/d lub
prednisonu doustnie w dawce 1 mg/kg/d. W przy-
padku TMA zwigzanego z AOSD zawsze konieczne
jest przeprowadzenie plazmaferezy (wymiana osocza).
Aby ograniczy¢ ekspozycje na kortykosteroidy warto
odpowiednio wcze$niej rozwazy¢ dodanie lekow skie-
rowanych przeciwko IL-1 lub IL-6 [1,2,9,37].

Starsi pacjenci z AOSD maja kilka cech roznigcych
ich od mtodszych. W opublikowanym niedawno, bo
w pazdzierniku 2020 badaniu, w ktérym uczestni-
czyla grupa 95 chorych z AOSD w wieku <60 lat oraz
47 w wieku >60 lat wykazano, ze u oséb starszych
rzadziej wystepuja typowe zmiany skorne, czesciej
natomiast zapalenie oplucnej. Czeéciej stwierdza sie
u nich wyzsze stezenia ferrytyny, czedciej tez rozwija
sie DIC. Rokowania co do calkowitej remisji choroby
oraz przezycia sg istotnie gorsze [57].
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Opisany w artykule przypadek 65-letniego
pacjenta spelnial kryteria diagnostyczne AOSD
zaréwno wg Yamaguchi jak i wg Fautrela. Wykluczono
choroby zakazne, nowotworowe oraz reumatyczne. Po
wiaczeniu kortykosteroidéw bardzo szybko poprawit
sie stan ogdlny pacjenta, ustapily dolegliwosci bélowe,
nastgpil wyrazny spadek parametréw zapalnych oraz
préb watrobowych. Korzystny efekt prowadzonej
terapii utrzymywal si¢ w czasie kontrolnej hospitali-
zacji po miesigcu. Pacjent nie zglaszal dolegliwosci.
Normalizacji uleglty wyniki badan laboratoryjnych.
Ustapily cechy zapalenia optucneji osierdzia. Pozwolito
to na redukcje dawki kortykosteroidéw. Kluczowym
w postawieniu rozpoznania i w konsekwencji wlaczeniu
wlasciwego leczenia byto uwzglednienie w diagnostyce
réznicowej tej rzadkiej jednostki chorobowej jaka jest
choroba Stilla o poczatku w wieku dorostym. Istotne
jest, aby pamietaé, ze pomimo iz dotyka ona zwykle
mlodych o0s6b dorostych, mozna ja spotkaé réwniez
wérdd starszych pacjentéw po 60 r.z.

Pismiennictwo/References

Podsumowanie

W artykule oméwiony zostat przypadek 65-let-
niego pacjenta u ktérego stosunkowo szybko posta-
wiono wlasciwe rozpoznanie choroby Stilla. Po
wlaczeniu do leczenia kortykosteroidéw uzyskano
ustgpienie dolegliwosci oraz normalizacje wynikow
badan dodatkowych. Niezwykle wazne jest wiec
uwzglednienie AOSD w diagnostyce roznicowej, szcze-
gllnie dolegliwo$ci bolowych stawdw z towarzyszaca
goraczky oraz wysokimi parametrami zapalnymi,
réwniez wsérdd oséb starszych.
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