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SZCZEGOLNIE ZWIEKSZONE RYZYKO
OSTEOPOROZY W CHOROBACH
TKANKI £LACZNEJ U DZIECI (CHTL)

® Mtodziencze idiopatyczne zap. stawow (MIZS)
® Toczen rumieniowaty uktadowy (SLE)
® Zap. skorno-miesniowe (DM)




DZIEC] Z CHTL

® Wykazuja duza podatnosc szkieletu na dziatanie
glikokortykosteroidow-GKS (ztamania kompresyjne
kregow, ztamania obwodowe oraz obnizenie
gestosci mineralnej kosci)

® Wskaznik ztaman kregow w ciagu roku u swiezo
zdiagnozowanych pacjentow wynosi 4-6%
® W kolejnych latach choroby wzrasta do 7-28%.




7t AMANIA U PACJENTOW Z CHTL

® majq czesto charakter asymptomatyczny

® najczesciej zlokalizowane w odcinku
piersiowym kregostupa

® zwykle maja charakter tagodny
o morfologii klinowatej




ALE CZLY ZAWSZE TAK JEST?




MIZLS

@ Uktadowa zapalna choroba tkanki tacznej -
najczestsza artropatia zapalna u dzieci

® Wystepuje z czestoscig ok.10/100 tys.
u dzieci ponizej 16-go roku zycia

® Czynnik etiologiczny wywotujacy przewlekty
proces zapalny btony maziowej - nieznany

® Pod wptywem uwalnianych czynnikow
prozapalnych dochodzi do roznicowania
osteoklastow z hematopoetycznych
prekursorow

® Powszechna cechg MIZS jest uogolniona
utrata masy kostnej




OSTEOPOROZA W MIZS - PRZYCZYNY

® Uogolniona utrata masy kostnej jest
wieloczynnikowa i wynika czesciowo z dziatania
cytokin prozapalnych (TNF-alfa, IL-1,IL-6 i in.)

@ Niekorzystny efekt stosowania przewlektej
glikokortykoterapii (GKS)

® Nadmierna aktywacja osteoklastogenezy
i redukcja kosciotworzenia

® Zmniejszona aktywnosc fizyczna tych dzieci, zaniki
miesni spowodowane duzg aktywnoscig choroby
i przymusowe ograniczenie ruchomosci




OSTEOPOROZA W mIZS

® Osteopenia lub osteoporoza wystepuje we
wszystkich podtypach MIZS, ale najczesciej
w postaci uktadowej i w1elostawoweJ

© Niska masa kostna (BMD)jest zwigzana z wysoka
aktywnoscia choroby, liczba zajetych stawow
i zmniejszonym formowaniem kosci

@ Obnizona BMD wystepuje we wszystkich
miejscach szkieletu u dzieci i mtodziezy oraz
chorych dorostych z MIZS

® Wykazano niska BMD w kregostupie ledzwiowym
i biodrze u 40-527% dorostych z MIZS

® Pomimo petnej remisji choroby u mtodych
dorostych nie dochodzi do catkowitej
normalizacji we wszystkich miejscach szkieletu




PRZYPADEK |

® Wiktoria [.10- uktadowa postac MIZS od 1,5
roku

® Przebieg choroby aktywny, wymagajacy
stosowania wysokich dawek GKS,
immunosupresji (MTX, Sandimmun), od 0,5
roku leczona biologicznie (tocilizumab)
z przerwami z powodu zakazen uktadu
moczowego

® Zgtosita sie z powodu ktujgcego bolu w klatce
piersiowej i plecow (okolica piersiowo-
ledzwiowa)




BOL W KLATCE PIERSIOWEJ | PLECOW
W U-MIZS - ROZNICOWANIE

® Wysiek do osierdzia, optucnej?- echo bzm,
rtg klatki piersiowej A-P bzm

@ Infekcja ?(uktad oddechowy, moczowy)- bez
odchylen w morfologii, badaniu og. moczu,
usg nerek bzm

® Uraz?- wywiad negatywny
® Osteoporoza ze ztamaniem kompresyjnym

kregow?- rtg kregostupa boczne
NMR,densytometria=TAK = 3




RTG KREGOSLUPA

Znaczna osteoporoza kosci.
Prawidtowej wysokosci
trzony kregow Th1-Th4.
Nieznaczne obnizenie Th7,
Th8. Trzony pozostatych
trzonow kregow znacznie
obnizone, najbardziej Thé.
Przestrzenie miedzykregowe
szerokie.




NMR

Obnizenie
wysokosci trzonow
kregow Thé, Th7,
Th10-12, L1-L5.
wszystkie obnizone
trzony o ksztatcie
dwuwklestym.




DENSYTOMETR
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BADANIA LABORATORYJNE

@ Osteokalcyna- 11,0 (N 11-43 ng/l)

® 1,25 (OH)2D3- 42 (N 25-86 pg/ml)

® Poziom Ca++ -1,090 (N 1,12-1,32 mmol/L)

® PTH-25,10 (N 15-68,3 pg/ml)

@ FA- 115 (51-332 U/I)

® Pyrylinks w moczu -18,95 ( N3-7,4 nmol/mmol)

® Wydalanie jonow oraz kreatynina w moczu
W normie




LECZENIE

® Pamidronian we wlewach dozylnych, cykle
3-dniowe co 3 m-ce (0,5-1-1mg/kg)

@ Podaz Ca i wit. D

® Gorset ortopedyczny

® Zwolnienie z zajec W-F

® Rehabilitacja (¢wiczenia izometryczne miesni
brzucha i posladkow)




OSTEOPOROZA W MLODZIENCZYM SLE

® Mtodzienczy SLE -wielonarzadowa
choroba autoimmunologiczna cechujaca sie
przewlektym zapaleniem i obecnoscia
licznych autoprzeciwciat

@ Dzieci stanowiag 15-20% wszystkich pacjentow,
ale przebieg choroby jest u nich ciezszy
i czesciej konieczne jest stosowanie wysokich
dawek GKS

® Obecnie znacznie zmniejszyta sie smiertelnosc
w tej chorobie, ale wiele uwagi poswieca sie
odlegtym powiktaniom, zwtaszcza przedwczesnej
miazdzycy i osteporozie prowadzacej do ztaman
kompresyjnych



PRZYPADEK Ii

® 14-letnia Magda z rozpoznaniem SLE od 1,5
roku, powiktanym nefropatia (IV typ wg WHO)

@ Leczona poczatkowo pulsami
z metylprednizolonu, GKS p.o, mykofenolanem
mofetylu (MM)

@ Nasilone objawy cushingoidalne,
hiperglikemia,TRR, depresja posteroidowa,
utrzymujacy sie biatkomocz, ;
bol w klatce piersiowej...




POSTEPOWANIE

® Redukcja dawek dziennych GKS

® Zamiana MM na pulsy i.v. z cyklofosfamidu
1x/m-c

@ Diagnostyka bolow w klatce piersiowej: ekg,
ECHO, RTG klatki piersiowej, kregostupa

® Konsultacja psychologiczna i psychiatryczna-
leki antydepresyjne




BADANIE RTG KREGOSLUPA
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LECZENIE ZLAMAN KOMPRESYJNYCH KREGOW
W PRZEBIEGU OSTEOPOROZY POSTEROIDOWEJ

® Densytometria (J/BMD; Z-score >2 SD)

@ Preparaty Ca i aktywnego metabolitu wit. D
@ Bisfosfonian p.o.

® Gorset ortopedyczny
® Zwolnienie z W-F




OSTEOPOROZA W MLODZIENCZYM DM

@ DM - wielonarzadowa choroba
charakteryzujaca sie ostrym i przewlektym
limfocytarnym zapaleniem miesni
szkieletowych i skory

® We wczesnym stadium, wystepuje
waskulopatia lub zapalenie naczyn,
a w pozniejszym dochodzi do rozwoju
wapnicy (12-43%) dotyczacej skory, |
tkanki podskornej, miesni, powiezi
prowadzac do znacznych przykurczow
w stawach (




OSTEOPOROZA W MLODZIENCZYM DM

® Wynika zarowno z przewlektej steroidoterapii
jak i przykurczow, do ktorych dochodzi
w trakcie trwania choroby (unieruchomienie)

® Powiktanie w postaci wapnicy powoduje
ucieczke wapnia z kosci do skory, miesni czy
powiezi




PRZYPADEK il

® Arek |.14- ciezki 6-letni przebieg DM,
Z wieloma zaostrzeniami

® Leczony przewlekle GKS, MTX
(Taminotransferaz), cyklosporyng A (T RR)

® Po 3 latach choroby do obrazu klinicznego
choroby dotaczyta sie wapnica z masywnymi
przykurczami




BADANIE DENSYTOMERYCZNE (1)
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Sex |/ Ethnic: Male White Analyzed: 2009-10-27 13:19:05 (12,20)
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LECZENIE OSTEOPOROLZY | WAPNICY

@ | linia- pamidronian 1x/3 m-ce i.v, wit. D

@ Il linia-infliximab 3->6 mg/kg m.c,

bisfosfonian p.o, wit. D

@ Il linia- dozylne wlewy Ig 1g/kg m.c 1x/ m-c,
(12x),wit.D, redukcja GKS, azatiopryna,
rehabilitacja narzadu ruchu




REGRESJA ZL OGOW WAPNICY




POPRAWA W DENSYTOMETRII (2)
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PODSUMOWANIE

@ W przebiegu UChTL u dzieci istnieje zwiekszone
ryzyko rozwoju osteoporozy ze ztamaniami

® Konieczne jest dazenie do uzyskania remisji badz
niskiej aktywnosci choroby

@ Istotnym elementem jest systematyczne
redukowanie dawek GKS w miare uzyskiwania
poprawy klinicznej

® Waznym elementem leczenia u tych pacjentow

jest suplementacja Ca i wit, D, ew. stosowanie
bisfosfonianow oraz ¢wiczen usprawmajqcych

® W celu monitorowania BMD i oceny ryzyka
ztaman konieczne jest badanie
densytometryczne na poczatku choroby
i w trakcie dalszej obserwacji




KLUCZ DO DIAGNOSTYKI




DZIEKUJE ZA UWAGE




