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Przypadek 1

Pacjentka lat 54, zgtasza bole stawow kolanowych,
nadgarstkowych, stawow MCPII
(srodreczno-paliczkowych |l) obustronnie i MCPIII po
stronie prawej utrzymujgce sie od 3 miesiecy.

Przedmiotowo stwierdza sie bolesnosc¢ uciskowg | obrzek
prawego stawu kolanowego, prawego stawu
nadgarstkowego i obu stawow MCP |l oraz rumien skory
dtoni.

W badaniach laboratoryjnych stwierdza sie obecnosc
przeciwciat anty-CCP, przyspieszone OB.



Prawidtowa wstepna diaghoza:

.

2.

choroba zwyrodnieniowa stawow
dna moczanowa

reumatoidalne zapalenie stawow

luszczycowe zapalenie stawow

reaktywne zapalenie stawow



Kryteria klasyfikacyjne RZS
(wg ACR/EULAR z 2010r.)

Ocenie powinni by¢ poddani pacjenci:
z co najmniej 1 obrzeknietym stawem (synovitis)
Z synovitis (obrzekiem), ktore nie moze bycC
wyttumaczone innym schorzeniem

Jako chorzy na RZS powinni by¢ klasyfikowani pacjenci:

z nadzerkowg postacig choroby typowg dla RZS, u
ktorych dotychczasowy przebieg choroby spetniat
niniejsze kryteria

z dtugotrwatym przebiegiem choroby (w tym z
nieaktywnym RZS), u ktorych dotychczasowy przebieg
choroby spetniat niniejsze kryteria



Kryteria klasyfikacyjne RZS
(wg ACR/EULAR z 2010r.)

A. Zajecie stawow (obrzek lub bolesnosc uciskowa)

- 1 duzy staw (barkowy, tokciowy, biodrowy, kolanowy,
skokowy) — O pkt.

» 2-10 duzych stawow (z powyzszych) — 1 pkt.

- 1-3 mate stawy (MCP, PIP, IP kciuka, II-V MTP,
nadgarstki) — 2 pkt.

* 4-10 matych stawow — 3 pkt.

-+ > 10 stawow (w tym co najmniej 1 maty) — 5 pkt.

PIP - proximal interphalangeal - miedzypaliczkowe blizsze
MCP - metacarpophalangeal - srodrecznopaliczkowe

MTP - metatarsophalangeal - srodstopnopaliczkowe



Kryteria klasyfikacyjne RZS
(wg ACR/EULAR z 2010r.)

B. Serologia (co najmniej 1 pkt. niezbedny do klasyfikacji)
+ nieobecny RF i nieobecne ACPA (anty-CCP) — 0 pkt.
- niski RF lub niskie ACPA — 2 pkt.
- wysoki RF lub wysokie ACPA
(> 3 krotnosci gornej granicy normy) — 3 pkt.

C. Wskazniki ostrej fazy (co najmniej 1 pkt. niezbedny do
klasyfikacji)
- prawidtowe CRP i prawidiowe OB — 0 pkt.
- nieprawidtiowe CRP lub nieprawidtowe OB — 1 pkt.

RF — rheumatoid factor ACPA - anti-citrullinated protein antibody



Kryteria klasyfikacyjne RZS
(wg ACR/EULAR z 2010r.)

D. Czas trwania objawow synovitis (bolu, obrzeku,
bolesnosci uciskowej) stawow klinicznie objetych
procesem chorobowym w chwili klasyfikac;i
— wg relacji pacjenta
+ <6 tygodni — O pkt.

- 26 tygodni — 1 pkt.

Liczba punktow z kryteriow A-D = 6/10
upowaznia do postawienia rozpoznania RZS



Stosujac kryteria klasyfikacyjne RZS wg ACR/EULAR z
2010r. przy ocenie zajecia stawow 3 punkty mozemy
uzyskac u pacjenta, u ktérego jest obrzeknietych lub
bolesnych:

1. 3 mate i 5 duzych stawow
2. 1 matyi 7 duzych stawow

3. 4 mate i 1 duzy staw

4. 3 mate | 6 duzych stawow

5. 3 mate 1 3 duze stawy



Cechy bodlu ..zapalnego”:

.

2.

Zmniejsza sie po odpoczynku
wystepuje w pierwszej potowie nocy

Zmniejsza sie w trakcie ruchu

wystepuje w godzinach rannych

pojawia sie w trakcie cwiczen

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,2 B.1,5 C.2,5 D.3,4 E.tylko 2



We wczesnym RZS zajete sq giownie stawy:

1. nadgarstkowe

2. MCPIiPIP

3.  barkowe

4. tokciowe

5. blodrowe

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,2 B. 3,4 C.4,5 D.3,5 E.tylko4



Typowe deformacje w RZS to:

l.

2.

palce butonierkowate

deformacje typu tabedziej szyi

ulnaryzacja palcow rgk

p.
p.

as

asS

Kostopie poprzeczne

Kostopie podtuzne

Prawidiowa odpowiedz to:

A.1,24

B.1,3,5 C.2,3,5 D.2,3,4

E.1,2,3



Inne objawy kliniczne w RZS

- guzki reumatoidalne

- zanik miesni — miedzykostnych i glistowatych

- podwichniecie zeba obrotnika

. zajecie stawow skroniowo-zuchwowych

- cysta Bakera, ,peknieta” cysta Bakera

- zapalenie pochewki Sciegna, zerwanie sciegna

- zapalenie kaletki stawowe]



Powikiania u

ktadowe w RZS:

- zapalenie naczyn - vasculitis - skora, narzgdy wewnetrzne

- amyloidoza reaktywna - biopsja podskorna tk. ttuszczowej,
dzigsta, odbytnicy, nerki

- widknienie ptuc - rtg, HRCT, scyntygrafia ptuc

- zapalenie osierdzia | miesnia serca

- zmiany hematologiczne - niedokrwistos¢ normocytowa i
hipochromiczna, nadptytkowosc¢ (matoptytkowosc —

jatrogenna)
- splenomega
- Zmiany w uk

1a, limfadenopatia
adzie nerwowym - polineuropatie

- narzad wzroku - zapalenie spojowek, teczowki, twardowki



Typowe zmiany radiologiczne w RZS to:

1. osteofity

2. nadzerki

3. geody z otoczkg sklerotyczng

4. ankylozy wioknisto-kostne

5. wyrosla kostne

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,3 B.1,5 C.24 D.3,5 E.tylko3



Niezalezne czynniki ztego rokowania w RZS wg EULAR to:

1. obecnosc¢ czynnika reumatoidalneqgo lub przeciwciat anty-CCP
(ACPA) szczegolnie w wysokim mianie

2. Wczesne pojawienie sie nadzerek

3. duza aktywnosc¢ choroby wyrazona ztozonymi wskaznikami: DAS,
DAS28, SDAI. CDAI

4. przysSpieszone OB

5. wysokie stezenie CRP

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 14 B.1,5 C.1,2,3 D.45 E.34



Przypadek 2

U pacjentki lat 48, od 3 lat leczone] metotreksatem w
dawce 15mg/tydzien w trakcie wizyty kontrolnej
stwierdzono zwiekszong aktywnosc transaminazy
alaninowej powyzej 3 krotnosci gornej granicy normy. Po
zmniejszeniu dawki metotreksatu do 7,5 mg/tydzien
aktywnosc¢ transaminazy alaninowej nadal utrzymywata
sie powyzej 3 krotnosci gérnej granicy normy.

Po wykluczeniu innych niz jatrogenne dziatanie
metotreksatu przyczyn zwiekszonej aktywnosci
transaminazy alaninowej i po normalizacji je] aktywnosci,
jakie LMPCh mozna zaproponowac pacjentce.



Proponowane leki do wyboru to:
I.
2.

3.

cyklosporyna

sulfasalazyna

infliksymab

leflunomid

anakinra

Prawidiowa odpowiedz to:

A.13 B.15 C.24

D. 3,5

E. tylko 5



Celowany syntetyczny lek modyfikujacy przebieg
choroby w reumatoidalnym zapaleniu stawow to:

1. cyklosporyna
2. metotreksat

3. tofacytynib

4. leflunomid

5. anakinra



Leczenie RZS

NLPZ
- nie tgczyc roznych NLPZ

Leki modyfikujgce przebieg choroby (LMPCh)
. syntetyczne (sLMPCh)

- konwencjonalne (ksLMPCh)

. celowane (csLMPCh)
- biologiczne (bLMPCh)

- oryginalne (boLMPCh)

- biopodobne (bpLMPCh)



Leczenie RZS

Konwencjonalne syntetyczne LMPCh (ksLMPCh)

- MTX - (10-30mg/tydzien)

- sulfasalazyna EN - (2-3g/dobe)

- leflunomid (Arava) - (100mg 3 dni, nastepnie 10-20mg/dobe)

- chlorochina (Arechina) - (250mg/dobe)

- hydroksychlorochina (Plaquenil) - (200mg/dobe)

- sole ztota - (10-20mg/tydzien, nastepnie co 1-4 tygodnie)

- cyklosporyna - (2,5-5 mg/kg/dzien w dawkach podzielonych)
- w skojarzeniu z MTX




Leczenie RZS

Celowane syntetyczne LMPCh (ksLMPCh)
- tofacytynib - wybidrczy inhibitor kinaz janusowych (JAKS |
JAK1)



Lekiem biologicznym skierowanym przeciwko TNF-a jest:

1. tocilizumab
2. abatacept

3. certolizumab

4. rytuksymab

5. anakinra



Ktory z wymienionych lekow biologicznych skierowanych
przeciwko TNF-a musi by¢ stosowany tgcznie z
metotreksatem:

1. infliksymab

2. adalimumab
3. golimumab
4. etanercept

5. certolizumab



Lekiem biologicznym skierowanym przeciwko IL-6 jest:

1. certolizumab
2. abatacept

3. tocilizumab

4. rytuksymab

5. anakinra



Ktory z wymienionych lekow biologicznych moze by¢
stosowany w chorobie nhowotworowej:

1. infliksymab
2. adalimumab
3. golimumab
4. etanercept

5. rytuksymab




Biologiczne LMPCh - Leki anty-TNF-a:

- infliksymab (Remicade)
chimeryczne ludzko-mysie przeciwciata monoklonalne anty-TNF-a
(wlewy i.v. 3mg/kg m.c.) w tygodniach 0O, 2 i 6, a nastepnie co 8 tygodni

- adalimumab (Humira)
ludzkie przeciwciata monoklonalne anty-TNF-a
(40mg s.c. co 2 tygodnie)

- golimumab (Simponi)
ludzkie przeciwciata monoklonalne anty-TNF-a
(50mg s.c. co miesigc)

- etanercept (Enbrel)
rozpuszczalne receptory dla TNF-a (50mg s.c./tydzien)

. certolizumab (Cimzia)
rekombinowany, humanizowany fragment Fab’ przeciwciata przeciwko
TNF-a (200mg 2xdz. s.c. w tygodniach 0, 2, 4, potem 200mg co 2 tyg.)



Biologiczne LMPCh - inne:

- anakinra (Kineret)
antaganista receptora IL-13 (1-2 mg/kg s.c. 1 x dziennie)
obecnie niepolecany

- tocilizumab (RoActemra)
humanizowane monoklonalne przeciwciata p-ko receptorom IL-6
(wlew i.v. 8 mg/kg m.c. co 4 tygodnie)

- abatacept (Orencia)
potgczenie ludzkiego antygenu CTLA-4 (cytotoxic T lymphocyte associated
antigen-4) i fragmentu Fc immunoglobuliny G1
(wlew i.v. 500mg (<60kg m.c.), 750mg (60-100kg) lub 1000mg (>100kg) w
tygodniu 0, 2 i 4 a nastepnie co 4 tygodnie)

- rytuksymab (MabThera)
chimeryczne ludzko-mysie przeciwciata monoklonalne
wigzgce antygen CD20 na limfocytach B (wlew i.v. 1000mg w tygodniu 0 i 2,
ewentualnie kolejne 2 wlewy po 6 miesigcach)



W leczeniu pacjenta z reumatoidalnym zapaleniu stawow
wspotistniejacym z zapaleniem naczyn zastosujesz:

1. cyklosporyne
2. cuprenil

3. cvklofosfamid

4. leflunomid

5. hydroksychlorochine



W leczeniu pacjenta z reumatoidalnym zapaleniu stawow
wspolistniejacym z amyloidozg zastosujesz:

1. cyklosporyne
2. cuprenil

3. cvklofosfamid

4. leflunomid

5. kolchicyne

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,2 B.1,4 C.24 D.3,5 E.tylko 2



Remisje reumatoidalnego zapalenia stawow wedtug
EULAR stwierdza sie gdy DAS jest mniejsze niz:

. 1.6
2. 2,6
3. 3,2
4. 3,6

5. 5,1



Remisje reumatoidalnego zapalenia stawow wedtug
EULAR stwierdza sie gdy DAS28 jest mniejsze niz:

1. 2.6
2. 2,8
3. 3,2
4. 3,6

5. 5,1



Kryteria poprawy wg EULAR

(DAS28)
Koncowa Poprawa w DAS28
wartos¢ DAS28
zmiana > 1,2 >06i1<1,2 zmiana £ 0,6
< 3,2 dobra
>3,21<5,1 umiarkowana
> 5.1 brak

Lutt J.R. Drugs 2008; 68: 591-606




Aktywnosc¢ choroby

(wg DAS i DAS28)

Remisja Niska Umiarkowana Wysoka
DAS
<1,6 1,6 - 2,3 2,4 -3,7 > 3,7
DAS28
<26 2,6 - 3,1 3,2-95,1 > 5,1

Sesin C.A., Bingham C.O. Semin. Arthritis Rheum. 2005; 35: 185-196




Kryteria poprawy wg ACR
(American College of Rheumatology)
(dawniej ARA, American Rheumatism Association)

ACR 20 (ACR 50, ACR 70)
zmniejszenie o0 20% (50%, 70%):

e liczby bolesnych i obrzeknietych stawow

oraz wartosci 3 z 5 parametréw:

 o0golna ocena stanu zdrowia przez pacjenta,
ogolna ocena stanu zdrowia przez lekarza,
ocena bélu przez pacjenta (VAS),

stopien niesprawnosci (HAQ),

wskaznik ostrej fazy (OB, CRP)

Felson D.T., Anderson J.J., Boers M. i wsp. Arthritis Rheum. 1995; 6: 727-35



Przypadek 3

U pacjenta lat 25, od ponad 6 miesiecy utrzymujg sie bole
okolicy L-S kregostupa wystepujgce w godzinach rannych,
Zmniejszajgce sie po ¢wiczeniach a nie zmniejszajgce sie
podczas odpoczynku.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono ograniczenie
rozszerzalnosci klatki piersiowej.

W badaniach radiologicznych stwierdzono zmiany o
charakterze zapalnym 3 stopnia w prawym stawie
Krzyzowo-biodrowym.



Prawidiowa wstepna diagnhoza to:

1. choroba Forestiera

2. spondyloza

3. zesztywniajgce zapalenie stawow kregostupa

4. dyskopatia

5. choroba Scheuermanna



Zmodyfikowane nowojorskie kryteria
rozpoznawcze ZZSK (1984r.):

Kryteria kliniczne

1. Bol ok. L-S >3 m-cy, zmniejszajacy sie po ¢wiczeniach,
nie zmniejszajacy sie podczas odpoczynku.

2. QOgraniczenie ruchomosci odc. ledzwiowego kregostupa.

3. Ograniczenie rozszerzalnosci klatki piersiowe;.

Kryterium radiologiczne
1. Obustronne zmiany zapalne w stawach krzyzowo-

biodrowych 2-4 stopnia lub jednostronne 3-4 stopnia.

Rozpoznanie pewne: spetnione kryterium rtg i 1 kliniczne
Rozpoznanie prawdopodobne: spetnione tylko kryterium rtg

lub tylko 3 kliniczne




Okresy rtg w stawach krzyzowo-biodrowych.

Okres 0. Prawidtowe rtg.
Okres 1. Zwezenie szpar stawowych.
Okres 2. Nierbwnomierne poszerzenie szpar stawowych
| sklerotyzacja brzezna w obrebie kosci.
Okres 3. Liczne nadzerki.
Okres 4. Zarosniecie szpar stawowych.

Wczesniejsze zmiany mozna wykryC dzieki MRI

Bez sacroiliitis nie mozemy rozpoznac¢ ZZSK !



W leczeniu pacjenta z postacig osiowa zesztywniajacego
zapalenia stawow kregostupa zastosujesz jako lek
pierwszego rzutu:

1. sulfasalazyne

2. meloksykam

3. cyklofosfamid

4. naproksen

5.  metotreksat

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,3 B.1,5 C.24 D.3,5 E.tylkkob



W leczeniu pacjenta z obwodowaq postacia
zesztywniajacego zapalenia stawow kregostupa
zastosujesz jako lek pierwszeqo rzutu:

1. sulfasalazyne

2. etanercept
3. cyklofosfamid
4. certolizumab

5.  metotreksat

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 23 B.2,5 C.24 D.3,5 E.1



W leczeniu pacjenta z zesztywniajacym zapaleniem
stawow kregostupa i wspolistniejacym nieswoistym
zapaleniem jelit lub nawracajacym zapaleniem biony
naczyniowej gatki ocznej zastosujesz :

1. infliksymab

2. adalimumab

3. etanercept
4. rituksymab

5. anakinra

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,2 B.1,3 C.23 D.3,4 E.45



Przypadek 4

o5 7-letni mezczyzna zgtasza epizody bolow | obrzekow
stawow srodstopno-palcowych (zwtaszcza |-szego) |
skokowych. Zajety staw bywa czerwony | bardzo bolesny
przy dotyku co uniemozliwia chodzenie. Dolegliwosci
zwykle pojawiajg sie w nocy, osiggajg maksimum w ciggu
Kilku godzin i ustepujg w ciggu kilku dni, niezaleznie od
przyjmowania NLPZ.

W badaniach laboratoryjnych, wykonanych w okresie
bezobjawowym, stwierdzono OB=11 mm/h, ujemny
odczyn Waalera-Rosego, stezenie kwasu moczowego w
surowicy= 6,5 mg/dL.



Prawidtowa wstepna diagnhoza:

.

2.

choroba zwyrodnieniowa stawow
reumatoidalne zapalenie stawow

dna moczanowa

luszczycowe zapalenie stawow

reaktywne zapalenie stawow



Rozpoznanie dny moczanowej wymaga koniecznie
stwierdzenia:

1. obecnosci krysztatow kwasu moczowego w ptynie
stawowym

2. podwyzszonego stezania kwasu moczowego w surowicy
3. typowych nadzerek w rtg stawow rak lub stop

4. przynajmniej 1 epizodu obrzeku, bolu lub tkliwosci stawu
obwodowego lub kaletki maziowej

5. ujemnych testow na obecnosc¢ czynnika reumatoidalnego



Kryteria klasyfikacyjne dny moczanowej wg ACR/EULAR (2015)

Kryterium wstepne*

Przynajmniej 1 epizod obrzeku, bolu lub tkliwosci stawu obwodowego lub kaletki maziowej

\/

Y

Kryterium wystarczajace**

Obecnos¢ krysztatdw moczanu
sodu w zajetym (kiedykolwiek)
stawie lub kaletce (n.p. w ptynie
stawowym) lub w guzku dnawym

Kryteria dodatkowe***
=Kliniczne

LUB =Laboratoryjne
=Obrazowe

v

Score > 8

A/

DNA MOCZANOWA

*To kryterium jest konieczne dla rozpoznania dny
**Jesli jest obecne (razem z kryterium wstepnym) nie jest konieczne stosowanie pozostatych

Kryteriow

***Stosowane jesli brak kryterium wystarczajgcego

Neogi T, et al. Ann Rheum Dis 2015;74:1789



Kryteria klasyfikacyjne dny moczanowej wg ACR/EULAR (2015)

Kryteria kliniczne Kategoria Score
1. Rodzaj stawéw/kaletek zajetych w czasie ostrych Staw skokowy lub srédstopia poza 1
epizodow (kiedykolwiek) l-szym stawem
Srodstopno-palcowym
|-szy staw Srodstopno-palcowy 2
2. Charakterystyka epizodéw klinicznych (kiedykolwiek)
= Zaczerwienienie stawu (wg pacjenta lub lekarza, Jedna cecha 1
kiedykolwiek)
= Duza wrazliwosc¢ na dotyk lub ucisk (nie do zniesienia) Dwie cechy 2
= Duze problemy z chodzeniem lub niemoznos¢ uzycia Trzy cechy 3
zajetego stawu
3. Przebieg epizodow klinicznych
Obecnosc¢ = 2 cech niezaleznie od leczenia
przeciwzapalnego
Maksymalny bdl < 24 h 1 typowy epizod
Ustgpienie objawow < 14 dni Nawracajgce typowe epizody 2
Catkowity brak objawdow w okresach pomiedzy epizodami
4. Obecnos¢ guzkéw dnawych 4

Neogi T, et al. Ann Rheum Dis 2015;74:1789—-1798




Kryteria klasyfikacyjne dny moczanowej wg ACR/EULAR (2015)

Kryteria laboratoryjne Kategoria Score
1. Stezenie kwasu moczowego w surowicy (metoda <4 mg/dL (<0.24 mmol/L) -4
urykazy) 4 — <6 mg/dL (0.24 - < 0.36 0
mmol/L)
6 — <8 mg/dL (0.36—<0.48 mmol/L) 2
8 — <10 mg/dL (0.48—<0.60 3
mmol/L)
210 1a/L (20.60 mmol/L) 4
2. Analiza ptynu stawowego z bezobjawowec Brak -2
stawu/kaletki (kiedykolwiek)
Kryteria obrazowe
1. Dowody na obecnosé¢ zilogéw moczandéw w zajetym Obecne 4
(kiedykolwiek) stawie lub kaletce (usg, DECT - Dual
Energy Computed Tomography)
2. Obecnosc¢ typowych dla dny uszkodzen stawéw (co Obecne 4

najmniej 1 nadzerka w konwencjonalnym rtg rak i/lub
stép)

Score 2 8 jest postawj rozpoznania

http://goutclassificationcalculator.auckland.ac.nz

dny moczanowej

Neogi T, et al. Ann Rheum Dis 2015;74:1789-1798




W leczeniu ostrego napadu dny moczanowej stosuje sie:

1. diklofenak

2. kolchicyne

3. allopurynol

4. urykaze

5. glikokortykosteroidy

Prawidiowa odpowiedz to:

A. 1,23 B.1,2,4 C.125 D.2,34 E.23,)5



Leczenie dny moczanowej

v

Profilaktyka +

Leczenie ostrego napadu
dny moczanowej

ostrych napadow Przewlekle leczenie
dny moczanowej

= Niesteroidowe leki
przeciwzapalne

= Glikokortykosteroidy
= Kolchicyna
= Blokery IL-1

= Dieta

= Styl zycia (redukcja wagi ciata)

= Eliminacja czynnikéw ryzyka

= Profilaktyka napadoéw
(farmakologiczna):

- Leki obnizajace poziom kwasu

moczowego:
Allopurinol/febuksostat
Probenecyd

Urykaza

- Kolchicyna

- NLPZ




Leczenie dny moczanowej

v

Leczenie ostrego napadu
dny moczanowej

= Niesteroidowe leki
przeciwzapalne

= Glikokortykosteroidy
= Kolchicyna
= Blokery IL-1

Aspiryna moze indukowacé
ostry napad dny moczanowej
poprzez zmniejszenie
wydalania kwasu moczowego
i/lub zakwaszenie

Profilaktyka +

ostrych napadow Przewlekle leczenie
dny moczanowej

= Dieta

= Styl zycia (redukcja wagi ciata)

= Eliminacja czynnikéw ryzyka

= Profilaktyka napadoéw
(famakologiczna):

- Leki obnizajace poziom kwasu
moczowego:

Allopurinol/febuksostat
Probenecyd

Urykaza

- Kolchicyna

- NLPZ




Przypadek 5

34-letnia kobieta zgtasza okresowe bielenie i sinienia
palcow rgk pod wptywem zimna. Dolegliwosci wystepuja
od ok 3 lat i stopniowo nasilajg sie (wystepujg coraz
czesciej, trwajg coraz dtuze)).

Badanie przedmiotowe, poza napadem intensywnego
zbielenia a nastepnie zasinienia placow rgk w czasie
wizyty, nie wykazato odchylen od normy

Badania laboratoryjne (OB, CRP, morfologia, badanie
ogolne moczu, testy watrobowe) sg prawidtowe. W
badaniach immunologicznych stwierdzono obecnosc
przeciwciat przeciwjgdrowych (ANA) w wysokim mianie.



Prawidtowa wstepna diaghoza:

1. Pierwotny zespot Raynauda (choroba Raynauda)

2. Wiorny zespot Raynauda

3. Twardzina uktadowa

4. Toczen rumieniowaty uktadowy

5. Reumatoidalne zapalenie stawow



Pierwotny objaw Raynauda
(Choroba Raynauda)

Wtoérny objaw Raynauda
(Zespot Raynauda)

Czestos¢ wystepowania

Czesty (3-15% populaciji)

Rzadko

Pteé Czesciej kobiety Kobiety i mezczyzni
Poczatek Wczesny, zwykle przed 40 r.z W kazdym wieku, czesto po 30 r.z.
Symetria atakéw Symetryczne Symetryczne lub asymetryczne
Przebieg choroby Zwykle tagodny Réznorodny, czesto intensywne

napady

Martwica tkanek

Nie wystepuje

Mozliwe powiktania w postaci
owrzodzen i/lub martwicy

Tendencja do ustepowania Czesto Rzadko

objawéw Narastanie objawéw !!
Wspdlistnienie choroby Brak Obecne

uktadowej lub choroby tetnic

Przeciwciala przeciwjadrowe Brak Moga by¢ obecne
Mikroangiopatia w badaniu Brak Moze by¢ obecna
kapilaroskopowym

Rokowanie Dobre Zalezy od choroby podstawowej
Objaw Raynauda w rodzinie Tak Tak




Przypadek 6

48-letnia kobieta zgtasza okresowe bielenie i sinienie
palcow rgk oraz nawracajgce owrzodzenia opuszek
palcow rak.

Badanie przedmiotowe wykazato obrzeki palcow rak,
liczne okragte teleangiektazje w skorze twarzy, dekoltu |
rak, pojedyncze owrzodzenie oraz naparstkowate blizny
na opuszkach palcow rak.



Prawidtowa wstepna diaghoza:

1. Pierwotny zespot Raynauda (choroba Raynauda)
2.  Witorny zespot Raynauda

3.  Twardzina uktadowa

4. Toczen rumieniowaty uktadowy

5. Reumatoidalne zapalenie stawow



Kryteria kiasyfikacyjne TU (ACR/EULAR 2013)

Kryteria Pod-kryteria Punktacja

Pogrubienie skéry palcow obu rak przekraczajgce stawy 9
srodreczno-paliczkowe (MCP)

Pogrubienie skéry palcow Obrzeki palcéow (ang. puffy fingers) 2
(uwzglednij najwyzsze z dwéch)

Caly palec, dystalnie do stawoéw MCP 4
Uszkodzenia opuszek palcow Owrzodzenia opuszek palcéw 2
(uwzglednij najwyzsze z dwdch)

Blizny naparstkowate 3
Teleangiektazje 2
Nieprawidtowe kapilary watu paznokciowego 2
Tetnicze nadcisnienie ptucne i/lub sSrodmigzszowa choroba ptuc 2
Objaw Raynaud’a 3
Autoprzeciwciata charakterystyczne dla TU (ktérekolwiek z: ACA, anty-topo 3

| (anty-Scl70), p-ko RNA polimerazie lli

Twardzinc ukiadows mozna rozpoznac¢ jesli catkowita punktacja wynosi 9 lub wiccej

van den Hoogen F, et al. Arthritis Rheum. 2013 Nov;65(11):2737-47.



W leczeniu twardzinowego przetomu nerkowego
stosuje sie:

1. cyklofosfamid

2.  metotreksat

3. Inhibitory enzymu konwertujgcego angiotensyne

4. antagonistow endoteliny (np. bosentan)

5. glikokortykosterydy



Leczenie twardziny ukiadowej

Powiktanie Leki

Objaw Raynaud’a Blokery kanatu wapniowego (pochodne dihydropirydyny)
Inhibitory PDE-5

lloprost i.v. (lub inne dostepne prostanoidy)

Fluoksetyna

Owrzodzenia palcow Inhibitory PDE-5

lloprosti.v.

Bosentan (tylko celem zmniejszenia liczby nowych owrzodzen)
Leki przeciwkrzepliwe

Tetnicze nadcisnienie Antagonisci endoteliny (ambrisentan, bosentan, macitentan),
ptucne Inhibitory PDE-5 (sildenafil, tadalafil)
Riociguat

Epoprostenol i.v.
Inne analogi prostacykliny (iloprost, treprostinil)

PDE-5: fosfodiesteraza typu 5
Czcionkg pogrubiong zaznaczono leki ujete w rekomendacjach EULAR z 2017 roku i/lub z
udokumentowang skutecznoscig w oparciu o randomizowane, kontrolowane badania kliniczne



Leczenie twardziny ukiadowej, cd.

Powiklanie Leki

Zajecie skoéry Metotreksat (u chorych z wczesng uogoélniong postacia twardziny ukladowej)
Inne leki immunosupresyjne (mykofenolat mofetilu, cyklofosfamid, azatiopryna)
Przeciwciata anty-CD20 (Rytuksymab)

Srédmiazszowa Cyklofosfamid

choroba ptuc Mykofenolat mofetilu

Przeciwciata anty-CD20 (Rytuksymab)
Inne leki immunospuresyjne

Gwalttownie Przeszczepy komoérek macierzystych (HSCT); z uwagi na ryzyko powaznych dziatan
postepujaca twardzina | ubocznych, zwtaszcza we wczesnym okresie leczenia, konieczna szczegodlnie
uktadowa rozwazna selekcja chorych

Twardzinowy przetom Inhibitory enzymu konwertujgcego angiotensyne

nerkowy

Glikokortykosterydy (zwlaszcza w wiekszych dawkach) moga zwiekszaé ryzyko
twardzinowego przelomu nerkowego. Konieczne monitowanie cisnienia tetniczego
krwi i funkcji nerek u chorych leczonych glikokortykosteroidami

Zajecie przewodu Inhibitory pompy protonowej w leczeniu choroby refluksowej przetyku i jej powikian
pokarmowego Prokinetyki w leczeniu zaburzen perystaltyki
Antybiotyki w leczeniu zespotu jelitowego przerostu bakteryjnego (SIBO)

Czcionkg pogrubiong zaznaczono leki ujete w rekomendacjach EULAR z 2017 roku i/lub z
udokumentowang skutecznoscig w oparciu o randomizowane, kontrolowane badania kliniczne



Wskaz przeciwciata charakterystyczne dla tocznia
rumieniowatego ukiadowego:

1. przeciwciata przeciwjgdrowe (ANA)

2. przeciwciata przeciwko dwuniciowemu DNA (anty-dsDNA.
anty-nDNA)

3. przeciwciata antycentromerowe (ACA)
4. przeciwciata przeciwko RNA polimerazie Il (anty RNApol IlI)

5. przeciwciata anty-Sm

Prawidiowa odpowiedz to:

A.1,2 B.1,3 C.14 D.23 E.25



Kryteria klasyfikacyjne TRU: kryteria kliniczne

Kryterium

Opis

Ostry toczen skoérny

rumien policzkowy (jesli nie liczy¢ rumienia krgzkowego policzkow)
toczen pecherzowy

toksyczna martwica naskoérka toczniowa

toczniowa wysypka plamisto- grudkowa

nadwrazliwos¢ na swiatto

przy wykluczeniu zapalenia skorno- miesniowego

Podostry toczen
skoérny

(tuszczycopodobne i/lub policykliczne ogniska, ktore ustepujg bez
bliznowacenia, chociaz czasami z pozapalnymi przebarwieniami lub
teleangiektazjami)

Przewlekly toczen
skoérny

klasyczny toczen krgzkowy

-zlokalizowany powyzej szyi

-uogodlniony (powyzej i ponizej szyi)

przerostowy (brodawkowaty) toczen

toczniowe zapalenie tkanki podskornej (gtebokie)
toczniowe zapalenie sluzowek

obrzekowy toczen rumieniowaty

chillblain toczeh (toczen odmrozinowy)

toczenh krgzkowy/liszaj ptaski naktadajgcy sie

Owrzodzenia w jamie
ustnej

podniebienne, ustne, jezykowe lub owrzodzenia w jamie nosowe;j

przy braku innych przyczyn jak zapalenie naczyn, choroba Behceta, opryszczka,
choroba zapalne jelit, reaktywne zapalenie stawow, kwasne pokarmy




Kryteria klasyfikacyjne TRU: kryteria kliniczne, cd

L.p. | Kryterium Opis
4. Lysienie bez przerzedzenie lub kruchosc¢ wtosow z widocznymi potamanymi
bliznowacenia wtosami przy braku innych przyczyn jak tysienie plackowate, leki,
niedobor zelaza, tysienie androgeniczne
5. Zapalenie btony | obejmujgce 2 stawy,
maziowej charakteryzujgce sie obrzekiem i wysiekiem lub tkliwos¢ 2 lub
wiecej stawow
i przynajmniej 30- minutowa sztywnos¢ poranna
6. Zapalenie bion typowe zapalenie optucnej przez wiecej niz 1 dzien lub wysiek
surowiczych optucnowy lub tarcie optucnej
typowy bol osierdziowy (bdl w pozyciji lezgcej, zmniejszajgcy sie
przy pochyleniu do przodu) trwajgcy wiecej niz 1 dzien lub wysiek
w osierdziu lub tarcie osierdzia
lub cechy zapalenia osierdzia w zapisie elektrokardiograficznym.
przy wykluczeniu innych przyczyn jaj infekcja, mocznica, zespot
Dresslera
7. Nerkowe stosunek biatka do kreatyniny w moczu (lub w 24- godzinnej

zbiérce moczu) wykazujgcy biatkomocz 500 mg/24 h
lub krwinkomocz




Kryteria klasyfikacyjne TRU: kryteria kliniczne, cd

L.p. | Kryterium Opis
8. Neurologiczne drgawki
psychoza
wieloogniskowa mononeuropaia
zapalenie rdzenia kregowego
obwodowa lub osiowa neuropatia
ostry stan majaczeniowy
przy wykluczeniu innych znanych jednostek chorobowych jak pierwotne
zapalenie naczyn, zakazenie, cukrzyca i innych przyczyn jak toksyczne,
metaboliczne, mocznica, leki, nadcisnienie wrotne, samoistna plamica
matoptytkowa,
9. Niedokrwistos¢
hemolityczna
10. Leukopenia (< 4000/mm3 co najmniej raz)
przy wykluczeniu innych znanych przyczyn jak zespot Felty'ego, leki,
lub nadcisnienie wrotne
Limfopenia
(< 1000/mm3 przynajmniej raz)
przy wykluczeniu innych znanych przyczyn jak GKS, leki, infekcje)
1". Trombocytopenia (< 100 000/mm3 stwierdzana przynajmniej raz)

przy wykluczeniu innych przyczyn jak leki, nadcisnienie wrotne, samoistna

plamica matoptytkowa




Kryteria klasyfikacyjne TRU: kryteria immunologiczne

L.p. | Kryterium Opis
1. Przeciwciata obecnosc¢ przeciwciat p/ jgdrowych przekraczajgcych norme laboratoryjng
przeciwjagdrowe
(ANA)
2. Przeciwciata anty powyzej laboratoryjnej normy referencyjnej (lub 2-krotnie przekraczajgce
ds-DNA zakres referencyjny przy badaniu ELISA)
3. Obecnosé
przeciwciat anty-Sm
4. Przeciwciata definiowane jako:
antyfosfolipidowe -obecnhosc¢ antykoagulantu toczniowego
-fatszywie dodatni test RPR (szybkich reagin osoczowych- p/ kile)
-Sredni lub wysoki poziom przeciwciat antykardiolipinowych (IgA, IgM, IgG)
-dodatni test na Beta2-glikoproteine / (IgA, IgG, IgM)
5. Obnizone stezenie
dopetniacza
6. Dodatni test

Coombsa przy
wykluczeniu
niedokrwistosci
hemolitycznej




Rozpoznanie TRU w oparciu o kryteria
kiasyfikacyjne

= co hajmniej 4 kryteria , w tym przynajmniej jedno kryterium

kliniczne i jedno kryterium immunologiczne
lub

= toczniowe zapalenie nerek (w oparciu o wynik biopsji nerki) +

obecnosc¢ przeciwciat ANA lub anty-dsDNA



