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S t r e s z c z e n i e

W pracy opisano rodzinę, w której w dwóch kolejnych pokole-
niach powtarzają się objawy ostrego, nawracającego, serologicz-
nie ujemnego zapalenia stawów, rozpoczynającego się w dzieciń-
stwie (12 chorych). Zapaleniu stawów towarzyszą objawy
pozastawowe – powiększenie wątroby i/lub śledziony, zapalenie
mięśnia sercowego i skłonność do zakażeń. W badaniach labora-
toryjnych stwierdza się wysokie wartości OB i CRP, niedokrwi-
stość, u niektórych chorych leukopenię, hipergammaglobuline-
mię i krwiomocz. Antygenu HLA-B27 nie wykryto u żadnego
z członków rodziny. Badanie mikroskopowe błony maziowej 
u 3 chorych, u których wykonano synowektomię, wykazało obraz
nietypowy. Opisany zespół objawów nie odpowiada kryteriom
żadnej ze znanych chorób reumatycznych.

S u m m a r y

Acute, recurrent, seronegative oligoarthritis starting in childhood
is observed in two consecutive generations of the same family (in
12 cases). Extra-articular symptoms are also observed: hepato-
and/or splenomegaly, myocarditis, frequent infections as well as
high values of ESR and CRP and decreased haemoglobin level. 
In some patients there occurred leucopenia, hypergam-
maglobulinaemia and haematuria. HLA-B27 was negative in all
members of the family. Histological examination of synovium,
performed in 3 cases after synovectomy, yielded an atypical
picture. The described syndrome does not correspond to the
criteria of any definite rheumatic disease.
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Odległa obserwacja kliniczna rodziny z agregacją zapalenia 
stawów i objawów pozastawowych

Clinical follow-up studies of a family with an aggregation 
of arthritis and extra-articular symptoms
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Wstęp

W 1973 r. autorzy opublikowali wyniki badań prze-
prowadzonych w rodzinie, w której u sześciorga rodzeń-
stwa występowało ostre, nawracające zapalenie sta-
wów rozpoczynające się w dzieciństwie. U chorych
obserwowano ponadto wiele objawów pozastawowych.
Badania serologiczne tylko w jednym przypadku wyka-
zały obecność przeciwciał przeciwjądrowych (ANA).

Obraz kliniczny nie pozwalał na rozpoznanie określo-
nej jednostki chorobowej – autorzy użyli więc wówczas
określenia „zespół rzekomotoczniowy” [1]. Był to tytuł

„roboczy”, który nie znalazł uzasadnienia w dalszej obser-
wacji. W ciągu minionych 37 lat nadal obserwowano i le-
czono opisanych chorych, a później ich dzieci. Choroba
wystąpiła w następnym pokoleniu, przybierając w niektó-
rych przypadkach bardzo ciężką postać. Zebrane przez
ten czas obserwacje przedstawiono w niniejszej pracy. Są
one niepełne, ponieważ w tym czasie chorzy przebywali
w wielu szpitalach, trafiali do różnych poradni, byli lecze-
ni w uzdrowiskach. Autorzy nie potrafili zapobiec nawro-
tom choroby ani jej pojawieniu się u kolejnych dzieci
– trudno było w tej sytuacji wzywać członków omawianej
rodziny tylko w celu prowadzenia dokumentacji.



Reumatologia 2009; 47/5

Objawy kliniczne i wyniki badań 
pracownianych w obserwowanej rodzinie

Obserwację rozpoczęto wówczas, gdy kolejne dzieci
z tej samej rodziny trafiały do poradni reumatologicz-
nych z powodu ostrego zapalenia stawów (tab. I, ryc. 1).
U żadnego z rodziców (I,1 i I,2) chorych dzieci nie wystę-
powały objawy kliniczne. U ojca (I,1) wykazano nato-
miast znaczne zwiększenie stężenia immunoglobulin
klasy A (IgA) i M (IgM) w surowicy oraz fałszywie dodat-
ni wynik testu Wassermanna i obecność czynnika reu-
matoidalnego (RF) w surowicy w niskim mianie.

W pokoleniu II choroba wystąpiła u wszystkich sze-
ściorga żyjących dzieci. Przyczyna śmierci ich brata (II,3)
nie jest znana. Chłopiec zmarł w wieku 10 lat
– przed rozpoczęciem obserwacji – z powodu „nagłej
choroby z wysoką gorączką”.

Dwie osoby z pokolenia II nie mają potomstwa. Spo-
śród członków rodziny należących do III pokolenia, dwie
osoby (III,6 i III,7), po przebadaniu ich we wczesnym
dzieciństwie, nie zgłaszały się do dalszej obserwacji,
ponieważ nie stwierdzono u nich objawów klinicznych
choroby ani odchyleń w badaniach laboratoryjnych. Pół-
toraroczna dziewczynka należąca do tego pokolenia
(III,8) zmarła z powodu wrodzonej wady serca (tetralo-
gia Fallota). Obserwacje dotyczą więc 6 osób z tego
pokolenia chorych na zapalenie stawów (ryc. 1).
U wszystkich obserwowanych chorych pierwsze objawy
wystąpiły w wieku 3–10 lat (tab. I). Było to ostre zapa-
lenie stawów, początkowo najczęściej jednego stawu,
z bardzo silnym bólem lub bolesnością, obrzękiem i wy-
siękiem w jamie stawowej. Najczęściej zajęte były sta-
wy kolanowe i łokciowe, rzadziej skokowe, wyjątkowo
nadgarstkowe, a w dalszym przebiegu również wyjątko-
wo stawy „drobne” rąk i stóp oraz skroniowo-żuchwo-
we. Zapaleniu stawów towarzyszyła gorączka i ogólne
złe samopoczucie.

Choroba miała przeważnie charakter nawracający,
u niektórych chorych nawroty były częste, w odstępach
ok. 1 roku.

U większości chorych pojawiły się także objawy po-
zastawowe – zapalenie mięśnia sercowego, powiększe-
nie wątroby i/lub śledziony. W niektórych przypadkach
obserwowano często nawracające zakażenia (zapalenie
zatok przynosowych, dróg moczowych) (tab. II).

W badaniach laboratoryjnych (tab. III) podczas na-
wrotu zapalenia stawów stwierdzano znacznie przy-
spieszone opadanie krwinek (OB) i zwiększenie stęże-
nia białka C-reaktywnego (CRP). U części chorych
następowało zmniejszenie stężenia hemoglobiny, 
w 2 przypadkach powtarzał się krwiomocz (II,6 i II,7).
U 3 chorych wykazano hipergammaglobulinemię, czyn-
nik reumatoidalny badany odczynem Waalera-Rosego

był obecny w niskim mianie jednorazowo u jednej cho-
rej (II,4), przeciwciała przeciwjądrowe pojawiły się u in-
nej chorej (II,6) w 9. roku życia – badania kontrolne
w ciągu dalszej obserwacji wykazywały wynik ujemny.

Płyn stawowy badany wielokrotnie miał zawsze cha-
rakter zapalny, był jałowy. U członków rodziny należą-
cych do I i II pokolenia wykonano na początku obserwa-
cji (lata 70. ubiegłego wieku) badania kariotypu, które
nie wykazały nieprawidłowości. W latach 80. u członków
rodziny z pokolenia I (I – 1, 2), II (II – 1, 2, 4, 5, 6)
i III (III – 1, 2, 3, 4, 6, 7) wykonano badania antygenów
zgodności tkankowej klasy I (tab. IV). W żadnym przy-
padku nie wykryto antygenu HLA-B27. 

Podczas nawrotów zapalenia stawów stosowano
niesteroidowe leki przeciwzapalne, glikokortykosteroidy
podawane doustnie, dożylnie (w „pulsach”) i dostawo-
wo, u niektórych chorych sulfasalazynę.

Przebieg choroby w 4 przypadkach z pokole-
nia II (II – 1, 2, 4 i 7), po początkowych ostrych objawach,
miał charakter łagodny. Jej konsekwencją były jedynie
niewielkie przykurcze mięśni. U chorej II,5 po 12. roku
życia nawroty zapalenia stawów nie powtarzały się, wy-
stąpiła natomiast piodermia zgorzelinowa. Z kolei
u chorej II,6 choroba po częstych nawrotach przybrała
postać przewlekłą, zajęte są głównie stawy kolanowe
i nadgarstkowe. U chorej tej w 25. roku życia wykonano
synowektomię obydwu stawów kolanowych. Badanie
mikroskopowe usuniętej błony maziowej (prof. E. Mał-
dyk) wykazało: „Znaczny przerost podścieliska łączno-

CChhoorryy PPłłeećć RRookk  WWiieekk
uurrooddzzeenniiaa zzaacchhoorroowwaanniiaa  ((llaattaa))

II,1 M 1948 6

II,2 M 1951 3

II,4 K 1954 10

II,5 K 1956 7

II,6 K 1962 3

II,7 K 1965 5

III,1 K 1978 5

III,2 K 1978 5

III,3 K 1981 3

III,4 M 1979 7

III,5 K 1983 4

III,9 K 1987 2

TTaabbeellaa  II..  Zestawienie obserwowanych chorych
TTaabbllee  II.. Patients under study
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tkankowego, skąpe nacieki złożone z komórek plazma-
tycznych i pojedynczych limfocytów, martwicę włókni-
kowatą oraz obfite nacieki z granulocytów obojętno-
chłonnych na powierzchni błony maziowej. Obraz
mógłby odpowiadać reumatoidalnemu zapaleniu sta-
wów (RZS) o słabym nasileniu zmian, powikłanemu za-
paleniem ropnym. Nie ma jednak podstaw do takiego
rozpoznania, gdyż posiewy płynu stawowego były jało-
we” (ryc. 2, tab. V). Omawiana chora obecnie ma zmia-
ny zwyrodnieniowe w stawie kolanowym lewym (ryc. 3)
i została zakwalifikowana do endoprotezoplastyki tego
stawu. Spośród objawów pozastawowych obserwowa-
no u niej w dzieciństwie zapalenie mięśnia sercowego,
często nawracał krwiomocz. Badania układu krzepnię-
cia, cystoskopia i urografia nie wykazały przyczyny
wystąpienia tego objawu.

W pokoleniu III specjalnego omówienia wymaga
czworo chorych.

Chora III,1 przebyła wielokrotnie nawroty zapalenia
stawów kolanowych i łokciowych. Dwukrotnie wykona-
no u niej synowektomię chirurgiczną obu stawów kola-

nowych, a także synowektomię lewego stawu łokcio-
wego. Ostatnio chora została zakwalifikowana do endo-
protezoplastyki lewego stawu kolanowego. Z powodu
znacznego powiększenia śledziony, leukopenii (granulo-
cytopenii) u pacjentki przeprowadzono splenektomię.
Do objawów pozastawowych dołączyła się niedawno
łuszczyca. Chora przebyła częste anginy i zapalenie płuc.
Kobieta urodziła dwie dziewczynki (w 2006 i 2008 r.),
starsza z nich skarży się na ból w okolicy lewego stawu
skokowego – przedmiotowo nie stwierdzono zmian
w jego obrębie.

Chora III,3 przebyła wielokrotnie zapalenie wielu
stawów (tab. II), dwukrotnie powtarzaną synowektomię
chirurgiczną obu stawów łokciowych i stawu kolanowe-
go prawego. Opis badania histopatologicznego błony
maziowej usuniętej ze stawu kolanowego był następu-
jący: „Pomimo braku pełnych wykładników obraz prze-
mawia za reumatoidalnym zapaleniem stawów” 
(tab. IV). Zdjęcie rentgenowskie stawów kolanowych
chorej wykazuje obecnie zwężenie szpar stawowych
i obecność osteofitów. Z powodu znacznego powiększe-

RRyycc.. 11.. Objawy kliniczne w obserwowanej rodzinie.
FFiigg.. 11.. Clinical features in the family under study.

zmarł(-a) ? brak danychchory(-a)
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nia śledziony i neutropenii wykonano w tym przypadku
również splenektomię. Badanie histopatologiczne śle-
dziony wykazało „cechy przerostu miazgi czerwonej,
liczne centra rozrodcze” (tab. V). Chora miewała częste
anginy, zapalenie zatok przynosowych, zapalenie dróg
moczowych, nawracające biegunki.

Chory III,4 przebył wielokrotnie zapalenie stawów
kolanowych i łokciowych, a także nawracające zapale-
nie zatok przynosowych. W 13. roku życia pojawił się
u niego białkomocz, rozpoznano wówczas skrobiawicę
nerek. Stopniowo doszło do niewydolności nerek, sto-
sowano dializoterapię, a w 21. roku życia dokonano

przeszczepienia nerki. Przez następne lata stan chorego
był stabilny. W 28. roku życia chorego nastąpił nagły
zgon, którego przyczyny nie udało się autorom ustalić.

Chora III,5 przebyła wielokrotne nawroty zapalenia
stawów – najczęściej stawu skokowego prawego. W ob-
rębie tego stawu wykonano synowektomię artroskopo-
wą i usunięte tkanki oceniono badaniem mikroskopo-
wym (dr L . Łazowski). Wynik tego badania brzmiał:
„W błonie maziowej obfite nacieki limfocytów, plazmo-
cytów, granulocytów obojętnochłonnych i nielicznych
kwasochłonnych. Drobne ogniska złożone z granulocy-
tów obojętnochłonnych = >mikroropnie<. Na po-

BBaaddaannyy WWyynniikkii  bbaaddaańń  llaabboorraattoorryyjjnnyycchh

- ↑↑OOBB ↓↓HHbb ↓↓ LL kkrrwwiioommoocczz ↑↑ggaammmmaa RRFF** AANNAA**** iinnnnee
gglloobbuulliinn
ww  ssuurroowwiiccyy

I,1 – – – – + + –

II,1 + + – – + – – –

II,2 + – – – – – – –

II,4 + – – – – odczyn – –
lateksowy 
1 : 80

II,5 + + + – ? – – szpik – ↓ układu
(neutropenia) białokrwinkowego

II,6 > 100 + – + + – + 
(jednorazowo, płyn stawowy – typ
w 9. roku życia) zapalny, jałowy

II,7 + + – + + – – –

III,1 > 100 + +  – – – – okresowo ↓ płytek
(neutropenia) krwi, płyn stawowy 
splenektomia – typ zapalny, jałowy

III,2 n.b. n.b. n.b. n.b. n.b. n.b. n.b. ?

III,3 > 100 + + – + – – –
(neutropenia) 
splenektomia

III,4 > 100 + – białkomocz ? – – okresowo ↓ liczby
płytek krwi

III,5 > 100 + – – ? – – posiew treści pobranej
podczas synowektomii 
– jałowy

III,9 + + – – ? – – płyn stawowy – typ 
zapalny, jałowy

TTaabbeellaa  IIIIII..  Nieprawidłowości w wynikach badań laboratoryjnych w członków badanej rodziny
TTaabbllee  IIIIII..  Abnormalities in laboratory findings in the family members

* RF – czynnik reumatoidalny, ** ANA – przeciwciała przeciwjądrowe, n.b. – nie badano
Fałszywie dodatni odczyn Wassermanna ++++



RRyycc.. 22..  Chora II,6. Obraz mikroskopowy prepara-
tów błony maziowej. Barwienie hematoksyliną
+ eozyną, powiększenie 250 razy, a) przerost
podścieliska łącznotkankowego, b) nacieki ko-
mórkowe.

FFiigg.. 22..  Patient II, 6. Microphotographs of histolo-
gical sections of synovial membrane. Hematoxy-
lin and eosin, magnification 250, a) hyperplasia
of connective tissue, b) cellular infiltrations.
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wierzchni złogi włóknika nacieczone granulocytami”
(tab. V). Oprócz objawów zapalenia stawów chora prze-
była zapalenie mięśnia sercowego, miewała często za-
palenie zatok przynosowych, oskrzeli i dróg moczo-
wych. Stwierdzano powiększenie wątroby, śledziony
i węzłów chłonnych. Badanie histopatologiczne węzła
wykazało nieswoiste zmiany zapalne, badanie szpiku
kostnego – „przesunięcie w lewo”.

Próba diagnostyki różnicowej

Chorzy z obserwowanej rodziny, jak już wspomnia-
no, byli leczeni w różnych ośrodkach. Rozpoznanie cho-
roby zawsze sprawiało trudności. Najczęściej chorobę
określano jako młodzieńcze idiopatyczne zapalenie sta-
wów (MIZS) o początku nielicznostawowym lub jako

reumatoidalne zapalenie stawów (RZS). W niektórych
przypadkach, z uwagi na niezwykle ostry charakter za-
palenia pojedynczego stawu, podejrzewano dnę mocza-
nową lub zakażenie stawu – te możliwości jednak szyb-
ko wykluczano.

Opisane objawy wymagają głównie różnicowania
z MIZS, postacią nielicznostawową (tab. VI). Za takim
rozpoznaniem przemawiałoby zajęcie głównie dużych
stawów z wyjątkiem ramiennych i biodrowych. W tej
postaci nie dochodzi jednak na ogół do tak ostrego jak
u opisywanych chorych zapalenia stawów z tak znacz-
nym nasileniem bólu ani do objawów ogólnych (gorącz-
ka), a także pozastawowych. Częste jest natomiast za-
palenie błony naczyniowej oka, które nie występowało
u żadnego z obserwowanych przez autorów niniejszej

BBaaddaannyy HHLLAA

I,1 A3,9; B39,w41; C–,–
A9;Bw41;C–)A3;B39;C–

I,2 A9,11;B35,w62; Cw3,w4
A11;B35;Cw4)A9;Bw62;Cw3

II,1 A9,–; Bw41,w62; Cw3,–
A9;Bw41;C–)A9;Bw62;Cw3

II,2 A9,–; Bw41,w62; Cw3,–
A9;Bw41;C–)A9;Bw62;Cw3

II,4 A9,11; B35,w41; Cw4
A9;Bw41;C–)A11;B35;Cw4

II,5 A3,9; B39,w62; Cw3,–
A3,B39;C–)A9;Bw62;Cw3

II,6 A9,11; B35,w41; Cw4,–
A9;Bw41;C–)A11;Bw35;C–

III,1 A9,26; B38,w41; C–,–
A9;Bw41’C–)A26;B38;C–

III,2 A2,9; B51,w62;Cw3,–
A9;Bw62;Cw3)A2;B51;C–

III,3 A9,26; B38,w62; Cw3,–
A9;Bw62;Cw3)A26;B38;C–

III,4 A9,–; B13,w41: C–,–
A9;Bw41;C–)A–;B13;C–

III,6 A11,26;B35,w41;Cw4,–
A11;B35;Cw4)A26;B41;C–

III,7 A11,26; B35,w41;Cw4,–
A11;B35;Cw4)A26;Bw41;C–

TTaabbeellaa IIVV..  Antygeny HLA klasy I w obserwowa-
nej rodzinie
TTaabbllee IIVV..  HLA antigens of class I in the family un-
der study

aa

bb
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pracy chorych. Omawianej postaci MIZS nie towarzyszą
także wysokie wartości OB i CRP stwierdzane u opisy-
wanych chorych [2]. Typ 2 tej choroby [3] wykazuje czę-
sto zbieżność z obecnością antygenu HLA-B27, którego
nie wykryto u żadnego z członków omawianej rodziny.

Powiększenie śledziony w 6 przypadkach spośród
obserwowanych 11 chorych, leukopenia w 3 i skłonność
do zakażeń w 6 przypadkach, przy równoczesnych ob-
jawach zapalenia stawów, wskazują na konieczność
różnicowania z zespołem Felty’ego (tab. VI). Do triady
objawów składających się na ten zespół należy jednak
pełnoobjawowe RZS, przeważnie o długim przebiegu,
z obecnością w surowicy czynnika reumatoidalnego
w wysokim mianie [4]. U opisanych chorych zapalenie
stawów miało charakter zupełnie odbiegający od obra-
zu klinicznego RZS, a czynnika reumatoidalnego nie
udało się wykryć.

Dyskusja

Agregacja rodzinna objawów chorobowych to sytua-
cja, w której częstość zachorowań wśród krewnych pro-
banda pierwszego stopnia przewyższa częstość wystę-
powania danej choroby w rodzinach kontrolnych lub
jego średnią częstość w ogólnej populacji [5]. Sam fakt
agregacji nie dowodzi, czy jest ona wynikiem działania
czynników genetycznych czy środowiskowych [6].
Skłonność do częstego występowania w rodzinach ob-
serwuje się m.in. w chorobach autoimmunologicznych.
Agregacja może dotyczyć jednej choroby lub różnych
chorób zaliczanych do tej grupy, pojawiających się
w danej rodzinie [7–11]. Najwięcej spostrzeżeń odnosi
się do RZS [12–14] oraz tocznia rumieniowatego ukła-

RRyycc.. 33..  Chora II,6. Zdjęcie AP stawu kolano-
wego lewego (styczeń 2000 r.). Widoczne
zmiany zwyrodnieniowe.
FFiigg.. 33.. Patient II,6. Anteroposterior radio-
graph of the left knee joint (01.2000). Signs
of osteoarthritis.

CChhoorryy MMaatteerriiaałł OOppiiss  oobbrraazzuu  mmiikkrroosskkooppoowweeggoo

II,6 tkanki usunięte podczas synowektomii przerost podścieliska łącznotkankowego ze skąpymi naciekami
stawu kolanowego – komórki plazmatyczne, pojedyncze limfocyty, martwica

włóknikowata, na powierzchni dość obfite nacieki z granulocytów 
obojętnochłonnych; obraz mógłby odpowiadać RZS o słabym
nasileniu zmian, powikłanemu zapaleniem ropnym

III,3 tkanki usunięte podczas synowektomii stawu pomimo braku pełnych wykładników, obraz przemawia za RZS
łokciowego prawego

III,3 śledziona – usunięta chirurgicznie cechy przerostu miazgi czerwonej, liczne centra rozrodcze

III,5 tkanki usunięte podczas synowektomii stawu włóknikowato-ropne zapalenie błony maziowej, obfite nacieki
skokowego prawego limfocytów, plazmocytów, granulocytów obojętnochłonnych; 

drobne ogniska złożone z granulocytów („mikroropnie”); 
na powierzchni złogi włóknika nacieczone granulocytami

TTaabbeellaa  VV..  Wyniki badań histopatologicznych
TTaabbllee  VV..  Pathological findings
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dowego (TRU) [15–17]. Obserwowano także współwy-
stępowanie w tych samych rodzinach pierwotnego ze-
społu Sjögrena, autoimmunologicznego zapalenia tar-
czycy, TRU i RZS [18]. Prahalad i wsp. [19] w dużej grupie
krewnych pierwszego i drugiego stopnia osób chorych
na MIZS wykazali u nich bardzo znaczną przewagę wy-
stępowania różnych chorób autoimmunologicznych
w porównaniu z populacją rodzin zdrowych ochotników
(p < 0,000001). U potomstwa osób chorych na seronega-
tywne MIZS obserwowano występowanie seropozytyw-
nego RZS rozpoczynającego się w wieku dojrzałym [20].

Zespół objawów powtarzający się wśród członków
obserwowanej przez autorów niniejszej pracy rodziny
należy z dużym prawdopodobieństwem zaliczyć do cho-
rób związanych z autoimmunizacją, chociaż próby wy-
krycia autoprzeciwciał wypadały negatywnie. W błonie
maziowej stawów była obecna skąpa ziarnina, która
jednak pozwalała na stwierdzenie, że „obraz przema-

wia za RZS”. W pierwszym pokoleniu, u osoby I,1 wyka-
zano znacznie zwiększone stężenie IgA i IgM, fałszywie
dodatni odczyn Wassermanna oraz obecność RF w su-
rowicy w niskim mianie. Czynnik reumatoidalny wykry-
to także u jednej chorej (II,4), w jednym przypadku (II,6)
stwierdzono jednorazowo obecność przeciwciał prze-
ciwjądrowych. U dwóch chorych z opisanej rodziny za-
paleniu stawów towarzyszyły objawy chorób, których
„podłoże autoimmunologiczne” jest znane – a miano-
wicie łuszczyca (chora III,1) i piodermia zgorzelinowa
(chora II,5). Piodermia należy do zmian w obrębie skóry
towarzyszących m.in. RZS i przez niektórych autorów
jest uważana za postać reumatoidalnego zapalenia na-
czyń [21–24].

Główne objawy stwierdzane u 12 członków dwóch
pokoleń obserwowanej przez autorów niniejszej pracy
rodziny to zapalenie stawów rozpoczynające się w dzie-
ciństwie, mające charakter nielicznostawowy, ostry

MMłłooddzziieeńńcczzee  iiddiiooppaattyycczznnee  zzaappaalleenniiee  ssttaawwóóww  OObbjjaawwyy  uu  oobbsseerrwwoowwaannyycchh  cchhoorryycchh
oo  ppoocczząąttkkuu  nniieelliicczznnoossttaawwoowwyymm

K : M = 5 : 1 + (9 : 3)

zajęcie głównie dużych stawów (z wyjątkiem ramiennych +
i biodrowych) < 4

w stawach głównie obrzęk, niewielki ból – stawy bardzo bolesne

nie występują objawy „ogólne” (gorączka!) – częste objawy „ogólne”

nie występują objawy „pozastawowe” w obrębie narządów – częste objawy „pozastawowe”
wewnętrznych

częste zapalenie błony naczyniowej oka –

OB i inne wskaźniki ostrej fazy prawidłowe – wysokie wartości
lub nieznacznie podwyższone

ANA* u 40–75% – obecność ANA jednorazowo, w jednym przypadku

„typ 2”** – często HLA-B27 – objawów „typu 2” ani obecności HLA-B27
nie stwierdzono w żadnym przypadku

zzeessppóółł  FFeellttyy''eeggoo oobbjjaawwyy  uu  oobbsseerrwwoowwaannyycchh  cchhoorryycchh

pełnoobjawowe RZS, zwykle od >10 lat –

obecny czynnik reumatoidalny (RF) w wysokim mianie –

powiększenie śledziony + (6/11 badanych chorych)

leukopenia + (3/11 badanych chorych)

skłonność do zakażeń + (6/11 badanych chorych)

TTaabbeellaa  VVII..  Diagnostyka różnicowa
TTaabbllee  VVII..  Differential diagnosis

* ANA – przeciwciała przeciwjądrowe
** „typ 2” – częściej występuje u chłopców, równoczesne zapalenie ścięgien, zajęte stawy ramienne, biodrowe, kręgosłup
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przebieg i skłonność do nawrotów. W większości zajęte
były duże stawy kończyn, najczęściej kolanowe i łokcio-
we, w żadnym przypadku zapalenie nie obejmowało
stawów ramiennych ani biodrowych. U 4 chorych do-
szło do przewlekłych zmian w stawach, częściowo zwią-
zanych z procesem zwyrodnieniowym.

Zapaleniu stawów towarzyszyły objawy pozastawo-
we – powiększenie wątroby i/lub śledziony oraz zapale-
nie mięśnia sercowego. Częsta była skłonność do zaka-
żeń bakteryjnych, występował także krwiomocz
o niewyjaśnionej przyczynie. W jednym przypadku do-
szło do skrobiawicy nerek i ich niewydolności, która
po dializoterapii wymagała przeszczepienia nerki.

Podczas nawrotów choroby występowały objawy
„ogólne” (gorączka), znaczny wzrost wartości OB i CRP,
niedokrwistość. U 3 chorych stwierdzono leukopenię.
Płyn stawowy miał charakter zapalny, zawsze był jałowy.

Diagnostyka różnicowa obejmowała głównie MIZS
o początku nielicznostawowym. Jednak ostry charakter
zmian zapalnych w stawach, wielokrotne nawroty cho-
roby, występowanie zmian narządowych, w znacznym
stopniu podwyższone wartości wskaźników ostrej fazy
zaprzeczały temu rozpoznaniu. U żadnej obserwowanej
osoby nie wykazano ponadto antygenu HLA-B27, obec-
nego często w podgrupie chorych z cechami „typu 2”
omawianej postaci MIZS.

W trzech przypadkach, w których wystąpiło znaczne
powiększenie śledziony i zmniejszenie liczby leukocy-
tów (głównie granulocytów obojętnochłonnych) we
krwi obwodowej, w różnicowaniu wzięto pod uwagę ze-
spół Felty’ego, który należałoby również wykluczyć,
gdyż – jak wspomniano – zasadniczym objawem w tym
zespole jest seropozytywne RZS.

Autorzy starali się wykazać w opisanej rodzinie
ewentualną predyspozycję do zachorowań uwarunko-
waną czynnikami genetycznymi. Jak podano wyżej, nie
można było jednak wyciągnąć wniosków dotyczących
ewentualnej zbieżności występowania choroby z anty-
genami zgodności tkankowej klasy I, przy tak znacznej
agregacji objawów. Zamierzeniem autorów było prze-
prowadzenie badań genetycznych metodą analizy
sprzężeń i próby identyfikacji genu, którego zmiany mo-
głyby mieć wpływ na występowanie choroby. Taka moż-
liwość nie jest na razie realna.

Nie udało się także znaleźć czynników środowisko-
wych odpowiadających za objawy choroby – głównie
zakażeń. Na rolę zakażenia w zajętych stawach mogły
wskazywać wyniki badań histopatologicznych materia-
łu pochodzącego z synowektomii, w którym obecne by-
ły liczne granulocyty. Wielokrotnie wykonywane bada-
nia bakteriologiczne płynu stawowego we wszystkich
przypadkach nie potwierdzały jednak zakażenia.

U chorych należących do opisanej rodziny nie moż-
na również ustalić rozpoznania, które odpowiadałoby
kryteriom „klasycznych” chorób reumatycznych – ko-
nieczna jest dalsza obserwacja i wykonanie odpowied-
nich badań genetycznych – teraz już także w czwartym
pokoleniu rodziny.
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