Zapalenie biony
naczyniowej u dzieci
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Streszczenie

Zapalenie btony naczyniowej wystepuje u dzieci rzadziej niz u dorostych, a jego rozpoznawanie i leczenie
moze stwarza¢ szczegolne trudnosci. U matych dzieci choroba czesto przebiega bezobjawowo, nie
potrafig one bowiem opisa¢ swych dolegliwosci, a poza tym zapalenie rzeczywiscie nie wywotuje
u nich objawoéw. Nawet wdwczas, gdy zmiany sg zaawansowane, rodzice moga nie uswiadamiac sobie
ciezkiego uposledzenia widzenia u dzieci az do chwili powstania zmian widocznych z zewnatrz, takich
jak keratopatia tasmowata, zez lub leukokoria. Choroba jest rozpoznawana z opdznieniem, a w trakcie
pierwszej wizyty moga by¢ juz widoczne ciezkie powiktania. Mate dzieci czesto nie wspdtpracujg
w trakcie petnego badania okulistycznego, a dyskretne zmiany zapalne wewngatrz gatki ocznej, takie jak
sladowa liczba komorek zapalnych, tatwo przeoczy¢ we wezesnych stadiach choroby. Ogdlnie u dzieci
obserwuje sie sktonnos¢ do ciezszego i przewlektego przebiegu zapalenia wewngatrzgatkowego, ktére
nierzadko prowadzi do powiktarh ocznych i utraty widzenia. Konieczne jest szczegdtowe badanie dzieci
zgtaszajacych sie z niedowidzeniem lub zezem w celu wykluczenia zapalenia btony naczyniowej jako
ich przyczyny. Opdznione i zmienne pojawianie sie objawdw sprawia, ze rozpoznanie zapalenia bfony
naczyniowej u dzieci jest szczegdlnie trudne. Co wiecej, w diagnostyce réznicowej nalezy pamietad,
ze etiologia tych zapalen u dzieci rézni sie od etiologii u dorostych. W tej grupie wiekowej spotyka sie
unikalne postaci zapalenia btony naczyniowej i zespotdéw maskujacych, podczas gdy jednostki chorobowe
powszechnie rozpoznawane u dorostych rzadko wystepuja u dzieci.
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Stowa kluczowe

zapalenie bfony naczyniowej u dzieci, mtodziencze idiopatyczne zapalenie stawdw, pars planitis,
zapalenie bfony naczyniowej w przebiegu choroby Behceta, zespdt cewkowo-srédmigzszowego
zapalenia nerek i zapalenia btony naczyniowej oka (TINU)

Epidemiologia

W badaniu populacyjnym przeprowadzonym w Finlandii
stwierdzono, ze czgsto$¢ wystgpowania zapalenia
blony naczyniowej u dzieci wynosi rocznie 4,3 na
100 000 dzieci oraz 27,2 na 100 000 dorostych. Wskaz-
niki prewalencji wyniosly odpowiednio 27,9 1 93,1 na
100 000 oséb [1]. W brytyjskich szpitalach rejonowych
czgsto§¢ wystgpowania zapalenia blony naczyniowe]
u dzieci wzrastata z wiekiem 1 wyniosfa od 3,15 na 100 000
dzieci w wieku 0-5 lat po 6,06 na 100 000 dzieci w wicku
11-15 lat [2]. W duzych seriach przypadkéw chorych
leczonych w osrodkach referencyjnych u dzieci wystgpuje
niespelna 10% wszystkich zapalenl blony naczyniowe;.
Podobnie jak u dorostych, geograficzny 1 etniczny
rozklad infekcyjnych i nieinfekcyjnych postaci zapalenia
blony naczyniowej jest u dzieci zréznicowany. W tabeli
przedstawiono zajgcie poszczegdlnych czgSci blony
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naczyniowej 1 najczgstsze formy zapalenia blony
naczyniowej u dzieci w seriach przypadkéw pochodzacych
z réznych panstw [1-18]. Niemal we wszystkich tych
seriach przewaza zapalenie przedniego odcinka blony
naczyniowej. Nawet do 60% zapaleni blony naczyniowe;j
ma charakter idiopatyczny. Glowna przyczyna zapalenia
przedniego odcinka blony naczyniowej w seriach
przypadkow pochodzacych z panstw Europy Pélnocnej
oraz ze Standéw Zjednoczonych jest mlodzieficze
idiopatyczne zapalenie stawdw (juvenile idiopathic arthritis,
JIA), natomiast znaczniej rzadziej spotyka si¢ je w krajach
§rédziemnomorskich, paistwach Bliskiego Wschodu
oraz w Indiach. Z kolei choroba Behgeta jest przyczyna
11% zapalenr blony naczyniowej u dzieci w Turgji oraz
5-6% w Izraclu 1 Tunezji, a rzadko wystepuje w krajach
europejskich, Stanach Zjednoczonych lub Indiach.
Chorobg Vogta-Koyanagiego-Harady zdecydowanie
cz¢Sciej spotyka si¢ w Arabii Saudyjskiej. Zapalenie
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OKULISTYKA DZIECIECA

Rycina 1. Na zdjeciu w lampie szczelinowej w oku
dziecka z zapaleniem przedniego odcinka biony
naczyniowej w przebiegu JIA w czesci dolnej wida¢
sredniej wielkosci ziarninujace osady rogéwkowe.

posredniej czgSci blony naczyniowej (pars planitis)
w niektorych seriach przypadkéw wyrézniono jako odrgbna
jednostke chorobowa, natomiast w innych zaliczono ja
do nieokreslonych przypadkéw idiopatycznych. Dlatego
w opublikowanych seriach przypadkéw trudno pordéwnaé
czgsto$¢ wystepowania idiopatycznego zapalenia poSredniej
czgéci blony naczyniowej. Najczgstsza przyczyna
infekcyjnych postaci zapalenia blony naczyniowej u dzieci
jest toksoplazmoza. Zapalenie przedniego odcinka blony
naczyniowej spowodowane przez wirusy opryszczkowe
spotyka si¢ w dziecinstwie rzadko niezaleznie od regionu
geograficznego. W Indiach wyst¢pujaca endemicznie
gruzlica byla przyczyna 3,9% zapaleri blony naczyniowej
u dzieci [14].

Jednostki chorobowe

Zapalenie przedniego odcinka btony
naczyniowej w przebiegu JIA

Mtodzieicze idiopatyczne zapalenie stawdw jest
najczgstsza choroba ogélnoustrojowa, ktorej towarzyszy
zapalenie blony naczyniowej u dzieci. Mianem tym
okresla si¢ trwajace co najmniej 6 tygodni zapalenie
stawow bez zadnych uchwytnych przyczyn, wystgpujace
u dzieci w wieku ponizej 16 lat. International League
of Associations for Rheumathology (ILAR) wyrdznita
7 podtypéw JIA. U chorych na postaé JIA o poczatku
uogdlnionym stwierdza si¢ takie objawy pozaoczne, jak
goraczka, wysypka, powigkszenie watroby i §ledziony,
powickszenie wezlow chlonnych 1 zapalenie bion
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Rycina 2. W rozproszonym oswietleniu lampy
szczelinowej widac ciezkq keratopatie tasmowatqg
w lewym oku chiopca z zapaleniem przedniego
odcinka blony naczyniowej w przebiegu JIA.

surowiczych. Zapalenie blony naczyniowej wystgpuje
u nich niezwykle rzadko. Posta¢ JIA z zajeciem niewielu
stawdw rozpoznaje si¢, gdy w ciagu pierwszych 6 miesi¢cy
choroby zajetych jest mniej niz 5 stawéw. Przewlekle
zapalenie przedniego odcinka blony naczyniowej
najczesciej wspolistnieje z tym podtypem JIA. Jesli po
6 miesigcach zapalenie zajmuje wigcej stawdw, moéwi
si¢ 0 rozszerzajacej si¢ postaci podtypu. Wielostawowsa
posta¢ JIA rozpoznaje si¢ u osdb, u ktdrych w ciagu
6 miesi¢cy choroba zajmuje co najmniej 5 stawdw. Postaé
ta cechuje si¢ wystgpowaniem lub brakiem czynnika
reumatoidalnego (rheumatoid factor, RF). Wsrdd
chorych z czynnikiem RF zapalenie blony naczyniowe;j
jest rzadkie, podczas gdy w grupie pozbawionej RF
rozpoznaje si¢ je u 10% chorych. Rzadszym podtypem JIA
jest tuszczycowe zapalenie stawdw, w przebiegu ktorego
u 10-20% chorych dochodzi do zapalenia przedniego
odcinka blony naczyniowej. Zapalenie stawow
z zapaleniem przyczepdéw Sciggnistych wystepuje
zazwyczaj u starszych chlopcéw, u ktérych czesto wykrywa
si¢ antygen HLA-B27. W tej grupie typowo obserwuje
si¢ wspolistnienie ostrego jednostronnego zapalenia
przedniego odcinka blony naczyniowej. Zapalenia
stawbw nienalezace do zadnej z wymienionych kategorii
klasyfikuje si¢ do podgrupy innych (niezréznicowanych —
przyp. red.) postaci JIA [19,20].

Czynnikami ryzyka zajgcia oczu u chorych JIA sg pleé
zefiska, postaé zapalenia stawbéw z zajeciem niewielu
stawéw, miody wiek w chwili rozpoznania zapalenia
stawow, wystgpowanie przeciwcial przeciwjadrowych
(antinuclear antibody, ANA) w osoczu oraz brak RF [21].
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Rycina 3. Na zdjeciu w lampie szczelinowej

Z uzyciem rozproszonego oswietlenia w duzym
powiekszeniu wida¢ odgrodzenie zrenicy

u dziecka z zapaleniem przedniego odcinka btony
naczyniowej w przebiegu JIA.

Dzieci z przewlektym zapaleniem przedniego odcinka
blony naczyniowej w przebiegu JIA na ogdét nie maja
zadnych dolegliwosci, dlatego dla wezesnego rozpoznania
1 podjecia leczenia kluczowe znaczenie maja rutynowe
okulistyczne badania przesiewowe. Chorzy, ktérzy nie
przebyli takich badan, moga zglosi¢ si¢ dopiero woweczas,
gdy pojawia si¢ powazne powiklania oczne 1 dojdzie
do ciezkiego uposledzenia wzroku. Stan oczu podczas
pierwszej wizyty jest najwazniejszym czynnikiem
pozwalajacym przewidzie¢ ostateczna ostro$¢ wzroku.
Innym czynnikiem przepowiadajacym zla ostro$¢ widzenia
jest zapalenie blony naczyniowej poprzedzajace wystapienie
zapalenia stawow lub ujawniajace si¢ we wezesnym jego
okresie. Opracowano zatem wytyczne dotyczace badan
przesiewowych [22], zgodnie z ktdrymi chorzy na JIA
z zajgciem niewielu stawdw lub wielostawowe, u ktdrych
JIA rozpoznano przed ukoniczeniem 6 lat, trwa ono do
4 lat, a w ich surowicy wystepuja ANA, powinni by¢
poddawani badaniom przesiewowym co 3 miesiace.
Zapalenie przedniego odcinka blony naczyniowe;j
towarzyszace JIA jest zwykle obustronne, bez cech
ziarninowania, a jego przebieg jest przewlekly z nawrotami.
Pojawienie si¢ ziarninowania nie wyklucza jednak takiego
rozpoznania (ryc. 1). Sadlowate osady rogéwkowe lub
przypominajace sarkoidozg guzki tgczéwki stwierdzono
u 24% chorych rasy bialej oraz u 56% chorych nalezacych
do pozostalych ras [23]. Najczgstszymi powiklaniami
zapalenia przedniego odcinka blony naczyniowej
towarzyszacego JIA sa keratopatia taSmowata (ryc. 2), zaéma,
zrosty tylne (ryc. 3), jaskra, makulopatia, hipotonia gatki
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Rycina 4. Na zdjeciu dna oka dziecka z pars
planitis w dolnej czesci widoczne kule $niezne
i welonowate mety w ciele szklistym.

ocznej oraz niedowidzenie [24,25]. W przeprowadzonym
niedawno badaniu w 84% oczu z zapaleniem blony
naczyniowej w przebiegu JIA w optycznej koherentnej
tomografii stwierdzono makulopati¢ [26]. Rozpoznanie
powiktan w trakcie pierwszej wizyty oraz duza tyndalizacja
w przedniej komorze mierzona flarymetrem laserowym
sa czynnikami ryzyka rozwoju nowych powiklan
1 niekorzystnymi czynnikami rokowniczymi dotyczacymi
widzenia [25,27,28]. Do wczesnego rozwoju zamy
wymagajacej leczenia chirurgicznego dochodzilo, jesli
w chwili ustalenia rozpoznania wystgpowaly zrosty
tylne [29]. Wczesne rozpoczgcie leczenia immuno-
modulujacego zmniejsza ryzyko rozwoju powiklan
ocznych 1 utraty widzenia [24,25,29]. Poniewaz duza
tyndalizacja cieczy wodnistej w przedniej komorze oka
stwarza znaczne zagrozenie utrata widzenia niezaleznie
od liczby komorek zapalnych w przedniej komorze [28],
dzieci z taka tyndalizacja wymagaja agresywnego leczenia,
by zredukowac¢ ja mozliwie najbardziej.

Przewlekle zapalenie przedniego odcinka btony
naczyniowej moze wystgpowal takze u dzieci
niewykazujacych objawéw choroby uogélnione;.
W grupie 115 chorych na takie zapalenie nie stwierdzono
znamiennej zalezno$ci migdzy zaburzeniami ogdlno-
ustrojowymi (JIA) a powiklaniami ocznymi lub utrata
widzenia. Z drugiej strony zwigkszona tyndalizacja
w przedniej komorze (220 fotondéw/ms) jest silnym
czynnikiem pozwalajacym przewidzie¢ powiklania
1 utrat¢ widzenia [30]. W badaniach kontrolnych dzieci
z przewleklym zapaleniem przedniego odcinka blony
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Rycina 5. Na zdjeciu w lampie szczelinowej wida¢
obwodowy obrzek rogowki spowodowany
obwodowa endoteliopatig rogowki ograniczong
do dolno-skroniowej czesci rogowki w lewym oku
dziecka z pars planitis.

naczyniowej wazna rolg odgrywa zatem flarymetria
laserowa.

Idiopatyczne zapalenie posredniego odcinka
blony naczyniowej (pars planitis)

Zgodnie z anatomiczna klasyfikacja zapalen blony
naczyniowej opracowana przez zesp6él roboczy
Standarization of Uveitis Nomenclature (SUN) mianem
zapalenia poSredniego odcinka blony naczyniowej okresla
si¢ podgrupg zapalert blony naczyniowej, w ktdrej proces
zapalny toczy si¢ glownie w ciele szklistym. Pars planitis
jest pojeciem diagnostycznym 1 oznacza podtyp idio-
patycznego zapalenia posredniej czg¢sci blony naczyniowej,
w ktérym dochodzi do rozwoju zasp $nieznych lub kul
$nieznych [31]. Zmiany te sa typowe dla dzieci i miodziezy.
U dzieci bardzo rzadko wspdlistnieja one z chorobami
uktadowymi. Opisywano zwiazek idiopatycznego zapalenia
posredniej czg¢éci blony naczyniowej z wystgpowaniem
antygenéw HLA-DR2 oraz HLA-DR15, co sugeruje
skfonnosci immunogenetyczne do zachorowania [32,33].
Czeste wystgpowanie takich antygenéw HLA w przebiegu
stwardnienia rozsianego sugeruje wspélne podloze
genetyczne tych chordb.

U malych dzieci pars planitis przebiega zwykle
bezobjawowo, a rozpoznanie ustala si¢ w trakcie
rutynowego badania okulistycznego. U niektérych dzieci
chorobg rozpoznaje si¢ dopiero wowczas, gdy znacznie
pogorszy si¢ ostro$¢ widzenia lub ujawnia si¢ powiklania
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Rycina 6. Na zdjeciu dna oka dziecka z pars planitis
widac u dotu rozwarstwienie siatkowki.

powodujace leukokori¢ lub zeza. U wigkszosci dzieci
choroba przebiega obustronnie 1 symetrycznie.

Typowe cechy kliniczne to tagodne lub umiarkowane
zapalenie przedniego odcinka blony naczyniowej, rozsiew
komorek zapalnych i przymglenie ciata szklistego oraz
powstanie kul $nieznych i zasp $nieznych umiejscowionych
w kwadrantach dolnych (ryc. 4). U dzieci w przebiegu pars
planitis obserwuije si¢ keratopati¢ taSmowata, endoteliopati¢
w obwodowych czgsciach rogéwki (ryc. 5) oraz zrosty
tylne. Takie zmiany bardzo rzadko wyst¢puja u dorostych.
Do najczgstszych powiklant naleza obrze¢k tarczy nerwu
wzrokowego 1 torbielowaty obrzgk plamki [34].

Neowaskularyzacja na tarczy nerwu wzrokowego lub
na obszarze zasp $nieznych moze powodowaé krwawienia
do ciata szklistego, znacznie czgSciej u dzieci niz u dorostych
z pars planitis. Innym powiklaniem, obserwowanym
niemal wylacznie u dzieci, jest obwodowe rozwarstwienie
siatkéwki w jej dolnych kwadrantach (ryc. 6) [35].
Znaczne zaggszezenie ciata szklistego moze by¢ przyczyna
leukokorii, mylonej niekiedy z za¢mga (ryc. 7). W przebiegu
choroby moze jednak nastapi¢ réwniez wezesny rozwoj
zaémy podtorebkowej tylnej [36]. U malych dzieci z pars
planitis przyczynami niedowidzenia moga by¢ zaréwno
przymglenie ciala szklistego, jak 1 zaéma, najczgSciej
jednak jest ono skutkiem torbielowatego obrzgku
plamki [34,35]. W badaniu o dlugim czasie obserwacji
rokowanie dotyczace widzenia okazalo si¢ dobre mimo
duzego odsetka powiktant ocznych u dzieci z pars planitis.
Natomiast w opublikowanym niedawno badaniu wykazano
wigksze ryzyko wystapienia takich powiklan jak zaéma,
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Rycina 7. Na zdjeciu w lampie szczelinowej wida¢
znaczne zageszczenia ciala szklistego i mety
przylegajace do tylnej torebki soczewki u dziecka
z pars planitis. Zwraca tez uwage nieregularne
poszerzenie zrenicy w nastepstwie zrostow
tylnych w tym oku.

jaskra lub krwawienie do ciafa szklistego u dzieci, u ktérych
choroba rozpoczeta si¢ w 7 r.z. lub weze$niej. Rokowanie
dotyczace widzenia byto u nich gorsze niz u dzieci star-
szych [37]. U chorych z zapaleniem wewnatrzgatko-
wym zagrazajacym widzeniu, zwlaszcza z torbielowatym
obrzgkiem plamki, stosuje si¢ okotogatkowe wstrzyknigcia
kortykosteroidéw wraz z krétkotrwatym leczeniem
steroidami podawanymi doustnie. Powtarzanie wstrzyknigé
kortykosteroidéw moze powodowaé nadci$nienie
oczne [34]. Zamiast kortykosteroidow wykorzystuje si¢
metotreksat 1 cyklosporyng. Dzieci z przebiegajacym
ci¢zko zapaleniem poSredniego odcinka blony naczyniowe;j
o typie pars planitis moga nawet wymaga zastosowania
lekow biologicznie czynnych. W retrospektywnej analizie
20 dzieci z opornym na leczenie zapaleniem blony
naczyniowej leczonych infliksymabem idiopatyczne
pars planitis wystgpowalo u 8 [38]. U dwojga z nich
mozliwe bylo przerwanie podawania infliksymabu
po 7 1 12 wlewach, poniewaz do utrzymania remisji
wystarczaly antymetabolity. U pozostalych sze$ciorga
zapalenie wewnatrzgalkowe opanowywano powtarzanymi
wlewami infliksymabu w polaczeniu z podawaniem
jednego z antymetabolitdw, natomiast doustne leczenie
kortykosteroidami nie bylo konieczne [38].

Zapalenia biony naczyniowej

w przebiegu choroby Behcgeta

Szczyt zachorowan na chorobg Behgeta przypada na
trzecia lub czwarty dekadg zycia. Cho¢ pojawienie sig
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nawracajacych owrzodzen blony $luzowej jamy ustnej
w dziecifistwie nie nalezy do rzadkosci, petne kryteria
uprawniajace do ustalenia ostatecznego rozpoznania chorzy
spelniaja zwykle po ukonczeniu 16 lat. Nie opracowano
dotychczas jednolitych migdzynarodowych kryteriow
diagnostycznych dla choroby Behgeta rozpoczynajacej
si¢ w dziecinstwie. W stworzonym niedawno migdzy-
narodowym rejestrze chorych z podejrzeniem jej postaci
dziecigcej u 83% z nich pierwszym objawem byly
izolowane nawracajace owrzodzenia blony Sluzowej jamy
ustnej, a komitet ekspertow potwierdzil rozpoznanie
w 62% zarejestrowanych przypadkéw. Zapalenie blony
naczyniowej stwierdzano w tej grupie wieckowej rzadziej
(u 34% chorych) niz u dorostych [39]. Z okulistycznego
punktu widzenia zapalenie blony naczyniowej
w przebiegu choroby Behgeta u dzieci rozpoznaje si¢ na
podstawie wystapienia takiego zapalenia w wieku 16 lat
lub wczesniej, niezaleznie od wieku, w ktdrym zostana
spelnione wszystkie kryteria diagnostyczne choroby.
Czestos¢ wystgpowania choroby u dzieci jest zmienna
w rdznych grupach etnicznych 1 regionach geograficznych.
W migdzynarodowym retrospektywnym badaniu
ponad polowa dzieci z zapaleniem blony naczyniowej
w przebiegu choroby Behgeta pochodzila z krajow
Bliskiego Wschodu, a tylko 2,4% z Azji Wschodnicej
lub Potudniowej, skad pochodzito 19,2% chorych
dorostych [40]. Na wyniki te¢j ankiety moglo jednak
wplyna¢ wiele nickorzystnych czynnikéw. Nawet w Turcji,
jednym z krajéw o najczgstszych zachorowaniach,
dzieci stanowia jedynie 3,5% o0s6b z zapaleniem
blony naczyniowej w przebiegu choroby Behgeta
(nieopublikowane dane pochodzace z Turkish Registry of
Upeitis [badanie BUST]).

Srednia wicku, w ktdrym pojawia si¢ zapalenie blony
naczyniowej w przebiegu choroby Behgeta u dzieci,
przypada na pdzne dziecinstwo (10-15 lat) [41-44].
Zaréwno wérdd doroslych, jak 1 wirdéd dzieci przewazaja
chtopcy [39-44]. Obciazenia rodzinne odnotowano
u 20-47% dzieci pochodzacych z obszaréw endemicz-
nych, co wskazuje na znaczenie czynnikéw genetycznych
we wezesnym ujawnieniu si¢ choroby [39,41,42,45]. Poza
tym obraz klinicznych choroby u dzieci nie rézni si¢ od
jej przebiegu u dorostych. U wigkszosci stwierdza si¢
zajecie obojga oczu 1 nawracajace zapalenie calej blony
naczyniowej z zapaleniem naczyn siatkowki [40,41,43,44].
Do najczgstszych powiklan naleza zaéma, wzrost ci$nienia
wewnatrzgatkowego, obrzgk plamki lub makulopatia
oraz zanik nerwu wzrokowego [41,43-45]. W nicktérych
seriach przypadkéw [40,43] rokowanie dotyczace
wzroku bylo u dzieci lepsze niz u dorostych, inni autorzy
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stwierdzili jednak indywidualng zmienno$¢ w prze-
biegu choroby, odpowiedzi na leczenie 1 ostatecznych
wynikach dotyczacych ostrodci wzroku [41,44,45].
Dzieci, u ktdrych jest zajety tylny odcinek oka, wymagaja
leczenia immunosupresyjnego. U chorych opornych na
konwencjonalna immunoterapi¢ stosuje si¢ leki o dziataniu
biologicznym. W grupie 7 chorych z zapaleniem blony
naczyniowej w przebiegu choroby Behgeta, wymagajacych
stafego podawania kortykosteroidow, leczenie interferonem
o pozwolilo zrezygnowaé ze stosowania kortyko-
steroidéw 1 spowodowalo remisj¢ objawéw u 5 chorych.
U trzech sposréd czterech z nich remisja utrzymywata sig
nawet po przerwaniu leczenia [46].

Zespo6l cewkowo-sr6dmigzszowego

zapalenia nerek i zapalenia btony
naczyniowej oka (TINU)

Zespdt TINU (tubulointerstitial nephritis and uveitis)
wystepuje rzadko 1 odpowiada za 1,7% wszystkich
zapalenn blony naczyniowej u dorostych [47]. Znacznie
czgsciej jednak powoduje on zapalenie blony naczyniowej
u dzieci 1 miodziezy, a mediana wieku, w ktérym ujawnia
si¢ wérod nich, wynosi 15 lat [48]. Rozpoznanie ustala
si¢ po uwzglednieniu wspdlistnienia ostrego cewkowo-
-$rédmiazszowego zapalenia nerek (tubulointerstitial
nephritis, TIN) oraz obustronnego ostrego zapalenia
przedniego odcinka blony naczyniowej [49]. Zapalenie
blony naczyniowej nie musi wystapi¢ jednocze$nie
z zapaleniem nerek, lecz moze je poprzedzi¢ lub, cz¢sciej,
pojawi¢ si¢ pdzniej [48]. W celu ustalenia ostatecznego
rozpoznania mozna wykona¢ biopsj¢ nerek. Kliniczne
rozpoznanie TIN opiera si¢ czgsto na wyst¢gpowaniu
objawéw ogodlnych, takich jak goraczka, utrata masy
ciala, béle brzucha i okolic lgdzwiowych oraz bdle
stawow wspolistniejace z zaburzeniami czynnosci
nerek, ujawniajacymi si¢ zwigkszeniem stgzenn mocznika
1 kreatyniny, biatkomoczem, krwinkomoczem oraz
cukromoczem [49]. Opisywano, ze bardzo przydatnym
markerem laboratoryjnym choroby jest zwigkszone
stgzenie B,-mikroglobuliny w moczu [48-50].

Typowy obraz kliniczny TINU to obustronne
ostre zapalenie przedniego odcinka blony naczyniowej
przebiegajace czgsto z bolem oczu 1 $wiatlowstrgtem.
Wystarczajaco skuteczne moze by¢ wowczas miejscowe
podanie kortykosteroidow do oczu, ale leczenie choroby
nerek wymaga na ogdél ukladowego zastosowania
kortykosteroidow, a nawet lekéw immunosupresyjnych.
Podobne postgpowanie bywa konieczne u chorych,
u ktérych dochodzi do rozwoju przewleklego
nawracajacego zapalenia przedniego odcinka btony

12 OKULISTYKA PO DYPLOMIE *» TOM 3 NR 2 ¢ 2013

naczyniowej prowadzacego do powstania powiklan
ocznych. Bardziej agresywne leczenie jest roéwniez
wskazane w sytuacjach nietypowych, gdy rozwija sig
zapalenie tylnego odcinka blony naczyniowej lub zapalenie
calej blony naczyniowej. Rokowanie odnosnie do ostrosci
wzroku jest na ogdl dobre [48,50]. Przeprowadzona
niedawno retrospektywna analiza 26 fiiskich dzieci z TIN
wykazata obustronne zapalenie przedniego odcinka blony
naczyniowej u 12 z nich (46%) [51]. Nie stwierdzono
zaleznodci migdzy choroba nerek a zapaleniem blony
naczyniowe]j poprzedzajacym TIN o miesiac u jednego
z chorych ani rozpoznanym w ciagu od 2 tygodni do 15
miesiecy po TIN u pozostatych. U czterech sposréd 12
chorych (33%) rozwinglo si¢ przewlekle zapalenie blony
naczyniowej, a remisj¢ uzyskano u jednego z nich dopiero
po zastosowaniu lekoéw o dziataniu przeciw czynnikowi
martwicy nowotworu (tumor necrosis factor, TNF) [51].

Sarkoidoza
Sarkoidoza u dzieci to rzadko wystgpujaca choroba
zapalna cechujaca si¢ powstawaniem ziarniniakoéw w wielu
uktadach i narzadach. Starsze dzieci moga zglaszaé
dolegliwosci ze strony ukladu oddechowego, natomiast
u malych dzieci typowa jest triada objawdw, na ktora
skladaja si¢ zapalenie stawéw, zmiany skorne i zapalenie
blony naczyniowej. Aktywnos¢ enzymu konwertujacego
angiotensyn¢ w surowicy moze wprowadza¢ w blad,
poniewaz u dzieci obserwuje si¢ sklonnos¢ do jego
wicgkszej aktywnos$ci niz u dorostych [52]. Ostateczne
ustalenie rozpoznania wymaga wprawdzie wykonania
biopsji 1 potwierdzenia w uzyskanym ta droga materiale
obecnosci nieserowaciejacych ziarniniakoéw zapalnych, ale
oczng postaé sarkoidozy mozna rozpoznaé, przynajmniej
u starszych dzieci, na podstawie typowych objawdéw
ocznych 1 nieprawidlowosci w wynikach badan
laboratoryjnych [53].

Najczgstszym typem zajecia oczu przez sarkoidozg jest
u dzieci zapalenie przedniego odcinka blony naczyniowe;.
Typowe zmiany w oku to ziarninujace osady rogdéwkowe,
guzki tgczowki oraz obwodowe rozlegle zrosty tylne.
Przewlekle niekontrolowane zapalenie przedniego
odcinka blony naczyniowej moze przyczyni¢ si¢ do
wystapienia powiklaf, np. keratopatii taSmowatej, zaémy
lub jaskry. Niekiedy trudno odr6znié ten obraz kliniczny
od zapalenia blony naczyniowej towarzyszacego JIA.
W przebiegu sarkoidozy obserwuje si¢ rowniez zapalenie
tylnego odcinka w postaci zapalenia naczyn siatkéwki lub
wieloogniskowego zapalenia naczyniéwki. U chorych
z zapaleniem blony naczyniowej towarzyszacym JIA
proces ten ogranicza si¢ do przedniego odcinka blony
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naczyniowej, objawy w odcinku tylnym moga by¢
powiklaniem niekontrolowanego zapalenia przedniej
czgscl blony naczyniowe;.

Rodzinna mlodzieficza ziarniniakowato$¢ uogdlniona,
znana takze jako zesp6t Blaua, dziedziczy si¢ w sposdb
autosomalny dominujacy 1 cechuje wystgpowaniem
ziarninujacego zapalenia wielostawowego, wysypka
skérng oraz ostrym ziarninujacym zapaleniem przedniego
odcinka blony naczyniowej, ktére u malych dzieci
przypomina sarkoidozg [54,55]. Poniewaz na podstawie
obrazu klinicznego nie mozna odréznié zespolu Blaua
od sarkoidozy o wczesnym poczatku, w ocenie dzieci
zglaszajacych si¢ z opisanymi zaburzeniami zasadnicza
rol¢ odgrywaja dane z wywiadu rodzinnego. W przebiegu
obu choréb wykazano mutacj¢ w genie CARD15/NOD?2
umiejscowionym na chromosomie 16q12, dziedziczona
w sposdb autosomalnie dominujacy w zespole Blaua,
a pojawiajaca si¢ de novo w sarkoidozie dziecigcej [56].

Leczenie nieinfekcyjnego zapalenia
blony naczyniowej u dzieci

Przed rozpoczgciem nieswoistego leczenia przeciw-
zapalnego 1 immunomodulujacego trzeba wykluczyé
zapalenia blony naczyniowej w nastgpstwie zakazenia oraz
zespoly maskujace. Lekami pierwszej linii stosowanymi
u dzieci z nieinfekcyjnym zapaleniem blony naczyniowej
sa kortykosteroidy. Chorym z zapaleniem przedniego
odcinka blony naczyniowej s3 one podawane miejscowo.
Jesli zapalenie dotyczy posredniej czgSci blony naczyniowe;
lub tylnego odcinka blony, zwlaszcza jednostronnie lub
w torbielowatym obrzgku plamki, kortykosteroidy mozna
wstrzykiwaé okologatkowo lub pod torebk¢ Tenona.
Dtugotrwate miejscowe stosowanie kortykosteroidéow
lub powtarzanie wstrzykni¢¢ okotogatkowych zwigkszaja
ryzyko wystapienia powiklan u dzieci [57-59]. Wzrost
ci$nienia wewnatrzgatkowego oraz jaskra w nastgpstwie
podawania steroidéw przebiegaja u dzieci gwaltowniej
1 moga by¢ oporne na leczenie. Trudno$¢ sprawia wykrycie
1 monitorowanie wzrostu ci$nienia wewnatrzgatkowego,
zwlaszcza u malych dzieci, ktére nie wspolpracuja.
Wielokrotne wstrzyknigcia okotogalkowe bywaja tez
przyczyna wystgpowania ogélnoustrojowych dzialan
niepozadanych kortykosteroidow [60]. Wstrzykiwanie
lekéw do ciata szklistego moze temu zapobiec, ale
potengjalne zagrozenie wystapieniem powiklan ocznych
1ich czesto$¢ sa wieksze.

U dzieci leczenie kortykosteroidami podawanymi
ogdlne powinno trwaé krétko, poniewaz ich diugotrwate
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stosowanie moze wywotaé powazne dziatania niepozadane,
takie jak otylos¢ typu Cushinga, zahamowanie wzrostu,
przyrost masy ciala, nadci$nienie t¢tnicze, osteoporoza,
zaburzenia zoladkowo-jelitowe, psychoza i zaburzenia
elektrolitowe. Typowa poczatkowa dawka podawanego
doustnie prednizolonu wynosi 1-2 mg/kg masy ciala.
W celu uzyskania szybszego 1 silniejszego dzialania
leku najlepiej podaé dozylnie metoda pulsacyjna
metyloprednizolon w dawce 30 mg/kg. Brak wiadciwej
reakcji na dzialanie duzej dawki kortykosteroidu jest
wskazaniem do wlaczenia leczenia immunosupresyjnego.
Innym wskazaniem do takiego post¢powania jest
nawrét objawdéw choroby przy prébie odstawienia
kortykosteroidow. Jesli chorzy zglaszajy si¢ z powaznymi
objawami ocznymi i s3 obcigzeni czynnikami ryzyka
sprzyjajacymi powstaniu dalszych powiklan, juz
podczas pierwszej wizyty mozna rozpoczaé leczenie
immunosupresyjne skojarzone z kortykosteroidami.

Lekiem immunomodulujacym pierwszej linii najczesciej
stosowanym u dzieci z zapaleniem blony naczyniowej
jest metotreksat, cechujacy si¢ dtugotrwalym profilem
bezpieczenstwa w tej grupie wiekowej. W niedawno
opublikowanej serii zapaleii blony naczyniowej
w przebiegu JIA zlagodzenie objawéw zapalnych
osiagnig¢to u 82% chorych otrzymujacych metotreksat
przez co najmniej przez 3 miesiace [61]. Dluzszej remisji
w odpowiedzi na metotreksat towarzyszy mniejsze ryzyko
nawrotu zapalenia po zaprzestaniu stosowania leku [61].
Do lekéw immunosupresyjnych drugiego rzutu naleza
azatiopryna, cyklosporyna i mykofenolan. Leki alkilujace,
takie jak cyklofosfamid i1 chlorambucyl, moga powodowacé
powazne dzialania niepozadane, dlatego unika si¢ ich
podawania u dzieci, z wyjatkiem sytuacji naglych, np.
tocznia rumieniowatego ukladowego lub innych zapalen
naczyn krwiono$nych zagrazajacych zyciu.

Leki o dziataniu ukierunkowanym przeciw TNF
stosuje si¢ u chorych, u ktérych nie uzyskano odpowiedzi
na konwencjonalng terapi¢ immunosupresyjna i sa
oni obcigzeni duzym ryzykiem utraty wzroku. W tym
celu z powodzeniem wykorzystywano infliksymab
i adalimumab [38,62-69]. Dogodnos$¢ zwiazana
z podawaniem podskérnym, stabilne st¢zenia w surowicy
1 korzystniejszy profil bezpieczeistwa decyduja o przewadze
adalimumabu nad infliksymabem podawanym w postaci
wlewow dozylnych. Szybki poczatek dzialania oraz silny
wplyw przeciwzapalny infliksymabu moga by¢ jednak
pozadane w celu natychmiastowego opanowania zapalenia
wewnatrzgatkowego, np. u dzieci wymagajacych pilnej
operacji oczu [38]. Kolejnym lekiem ukierunkowanym
przeciw TNF jest etanercept, skuteczny w zwalczaniu
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choroby reumatycznej u dzieci, niezalecany jednak
do leczenia zapalenia blony naczyniowej. W rando-
mizowanym badaniu przeprowadzonym z grupa
kontrolna Smith 1 wsp. nie stwierdzili znamiennej
roznicy migdzy dzialaniem etanerceptu a placebo [70].
Opisano tez kilkakrotnie rozwdj zapalenia blony
naczyniowej u chorych przyjmujacych etanercept
z powodu zaburzen reumatologicznych [71,72].
Oporno$¢ na dziatanie lekéw przeciw TNF jest
wskazaniem do proby zastosowania alternatywnych
lekéw biologicznych, takich jak anakinra, daklizu-
mab, abatacept, rytuksymab i tocilizumab [57,73-75].
Dos$wiadczenie zwiazane z ich uzyciem ogranicza si¢ na
razie do niewielkich grup dobranych chorych. Trzeba tez
uwzgledni¢ mozliwo$¢ wystapienia powaznych dziatan
niepozadanych, takich jak zwigkszone ryzyko rozwoju
zakazen oportunistycznych lub nowotwordw ztosliwych,
1 przeciwstawi¢ je korzySciom wynikajacym z leczenia
biologicznego, zwlaszcza w tej grupie wickowej, w ktorej
spodziewane jest dlugotrwale przezycie.
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ZAPALENIA BEONY NACZYNIOWE] (ZBN) U DZIECI
wystepuja rzadko. Sa jednak wazna przyczyna utraty
widzenia w najmlodszej populagji. Do znacznego pogor-
szenia widzenia dochodzi czgsto w sposob niezauwazalny
dla otoczenia dziecka. Oko mimo cigzkiej choroby czgsto
pozostaje blade 1 niebolesne. Zapalenia blony naczyniowej
wystgpuja u dzieci 10-krotnie rzadziej niz u dorostych, ich
przebieg jest jednak czesciej przewlekly i cigzki oraz skut-
kuje powaznymi powiklaniami. Diagnostyka ZBN jest
trudna, a podstawa sukcesu jest znajomo$¢ typowych cech
zapalenia w zaleznosci od etiologii.
Profesor Ilknur Tugal-Tutkun jest znanym autorytetem
w dziedzinie zapaleni blony naczyniowej. W artykule prze-
gladowym omawia najczgstsze postaci zapaleit wystgpuja-
cych u dzieci, podkreslajac nowe aspekty tego zagadnienia.
Uwypukla réznice migdzy etiologia 1 przebiegiem zapalen
u dorostych 1 u dzieci. U dzieci najczgstsza przyczyna infek-
cyjnych zapalert blony naczyniowej sa zakazenia Toxoplastna
gondii, za§ u dorostych zakazenia wirusami z grupy Herpes.
Warto zapamigtaé, ze zapalenie przedniego odcinka blony
naczyniowej spowodowane przez wirusy opryszczkowe
spotyka si¢ w dziecifistwie rzadko niezaleznie od regionu
geograficznego. Czgsta przyczyng infekeyjnych zapalen
blony naczyniowej w Polsce sa zakazenia Toxocara canis
1 catii. W badaniach $rodowiskowych przeprowadzonych
w Polsce stwierdzono obecno$¢ jaj Toxocara w 10-50% ba-
danego materiatu (piasek z podworek, parkow; plaz). Dzieci
zarazaja si¢ podczas zabaw z zakazonymi zwierzgtami oraz
w piaskownicach, w ktérych znajduja si¢ inwazyjne jaja
glist. Do zakazenia przyczynia si¢ brak nawyku mycia rak.
Milodzienicze idiopatyczne zapalenie stawow (MIZS) jest
najezgstszg choroba ogdlnoustrojows, ktdrej towarzyszy za-
palenie blony naczyniowej u dzieci. Nalezy zaznaczy¢ brak
korelacji migdzy nasileniem objawéw ogdlnych u dzieci
chorujacych na MIZS a zmianami w narzadzie wzroku.
Wsréd czynnikéw ryzyka wystapienia cigzkiego zapalenia
blony naczyniowej w przebiegu MIZS wymienia si¢ krotki
czas mi¢dzy wystapieniem ZBN od momentu rozpoznania

MIZS oraz pojawienie si¢ zmian w narzadzie wzroku przed
choroba stawdw;, wiek ponizej 4 r.z., ple¢ meska (mimo
ze MIZS czgiciej wystepuje u dziewczynek, jego przebieg
u chlopcéw jest czgsto cigzki 1 obarczony licznymi powi-
klaniami). Ze wzgledu na czgsto bezobjawowy charakter
ZBN w przebiegu MIZS konieczne jest przeprowadzanie
okulistycznych badan kontrolnych zgodnie z wytycznymi.
Przyjetym na $wiecie zlotym standardem w ocenie cie-
czy wodnistej jest badanie flarymetryczne. Flarymetr lase-
rowy umozliwia obiektywne 1 szybkie badanie, dlatego jest
szczegdlnie cenny w pracy z dziemi. Niestety, jest bardzo
kosztowy 1 w Polsce dysponuja nim tylko nieliczne osrod-
ki kliniczne. Warto zapamigta¢ réwniez zdanie z wykladu
dr de Boer wygloszonego podczas Il Swiatowego Zjazdu
Okulistow Dziecigcych, moéwiace, ze ZBN w przebiegu
MIZS jest choroba przedniego odcinka i jezeli znajdujemy
siatkéwkowo-naczyniéwkowe zmiany zapalne, nalezy usta-
li¢ inne rozpoznanie. Podczas badania pacjentéw z MIZS
konieczny jest pomiar ci$nienia wewnatrzgatkowego oraz
ocena plamki badaniem OCT. Wezesne ustalenie rozpo-
znania umozliwia wljczenie optymalnego leczenia, za ktore
obecnie uznaje si¢ terapi¢ metotreksatem, a jesli okazuje
si¢ ono nieskuteczne — zastosowanie lekéw biologicznych.
Whasciwa terapia malych pagjentéw stwarza szanse unik-
ni¢cia najeigzszych powiktai prowadzacych do utraty wi-
dzenia, jakimi sa hipotonia i jaskra. Z badari przeprowadzo-
nych przez nas w Klinice Okulistycznej UM w Poznaniu
wynika, ze w Polsce, w poréwnaniu z danymi z pi§mien-
nictwa, odstgp czasu migdzy ustaleniem rozpoznania
MIZS a pierwszym badaniem okulistycznym jest dtuzszy.
Kolejnym wyzwaniem, przed ktérym staja okulisci dzie-
cigey leczacy chorych z ZBN, jest zapalenie posredniego od-
cinka blony naczyniowej. Ta podgrupa ZBN jest typowa dla
dzieci 1 mlodziezy. Pars planitis u dzieci bardzo rzadko jest ob-
jawem choroby ukladowej, najczgSciej natomiast jest zapa-
leniem idiopatycznym. Oznaczenie antygenéw HLA-DR2
1 HLA-DR15 pozwala potwierdzi¢ skfonnosci immunoge-
netyczne do rozwoju zardwno pars platnitis, jak 1 stwardnienia
rozsianego. Najczgstszymi powiklaniami s obrzgk tarczy
nerwu wzrokowego 1 plamki. Zdarzaja si¢ rowniez krwotoki
do ciala szklistego zwiazane z neowaskularyzacja na tarczy
nerwu wzrokowego lub na obszarze zasp $nieznych. Jak
zawsze u dzieci, musimy pamigtaé, ze niepodjecie dziatan
w przypadku utrzymujacego si¢ krwotoku do ciata szklistego
lub obrzeku plamki zagraza powstaniem niedowidzenia.
Choroba Behgeta rzadko wystepuje przed ukoniczeniem
16 r.z., a jej rozpoznanie wymaga spelnienia szeregu kryte-
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riéw diagnostycznych, wsréd ktorych nalezy wymieni¢ na-
wracajace owrzodzenia jamy ustnej. Optymalnym rozwia-
zaniem wydaje si¢ przeprowadzanie wywiadu z rodzicami
dziecka na podstawie ankiety przygotowanej dla chorych na
ZBN. Skrupulatnie zebrany wywiad uwzgledniajacy objawy
typowe dla wspdlistniejacej choroby uktadowej pozwala od-
powiednio ukierunkowa¢ dalsze badania diagnostyczne.
Zespdt cewkowo-S§rédmiazszowego zapalenia nerek
1 zapalenia blony naczyniowej oka (TINU) jest jednostka
opisana stosunkowo niedawno. Nalezy go uwzglgdniaé
w rdznicowaniu ostrych obustronnych zapalert blony na-
czyniowej u dzieci. Podobnie jak w chorobie Behgeta,
w ustaleniu rozpoznania pomocne jest skrupulatne zebra-
nie wywiadu 1 uwzglednienie w nim takich objawow, jak
goraczka, utrata masy ciala, bole brzucha 1 okolic lgdZzwio-
wych oraz bole stawbéw. Badania krwi wykazuja zaburze-
nia czynnosci nerek, ujawniajace si¢ zwigkszeniem stgzen
mocznika 1 kreatyniny. W badaniu moczu stwierdza si¢
zwigkszone st¢zenie biatka, krwinkomocz 1 glukozurig.
Sarkoidoza wystgpuje u dzieci rzadko i niekiedy trudno
odrdznic jej obraz kliniczny od zapalenia blony naczyniowej
towarzyszacego MIZS. W przebiegu sarkoidozy obserwuje
si¢ zapalenie tylnego odcinka w postaci zapalenia naczyn
siatkowki lub wieloogniskowego zapalenia naczyniowki.

Objawy te nie wystgpuja u dzieci chorych na MIZS. W dia-
gnostyce sarkoidozy u dzieci szczegdlnie wazna rolg odgry-
wa biopsja zajetych narzadéw, w tym spojowki gatkowej, na
obszarze ktdrej obserwuje si¢ w lampie szczelinowej male
z6ltawe guzki. Opisywanymi zmianami typowymi dla sar-
koidozy s3 rowniez biale plamki tworzace si¢ na soczewce
na obszarze zrostéw tylnych.

Pod koniec ubieglego stulecia Blau opisat zespét objawdw,
ktéry dziedziczy si¢ w sposdb autosomalny dominujacy 1 ce-
chuje si¢ wystgpowaniem ziarninujacego zapalenia wielosta-
wowego, wysypka skorng oraz ostrym ziarninujacym zapale-
niem przedniego odcinka blony naczyniowej, ktére u matych
dzieci przypomina sarkoidozg. Réwniez w tych przypadkach
kluczowy rolg odgrywa wywiad, szczegdlnie rodzinny.

W podsumowaniu artykutu autorka omawia aktualne
leczenie stosowane w ZBN. Duzy postep w terapii ZBN
wiaze si¢ z coraz powszechnicjszym stosowaniem leczenia
biologicznego u tych pacjentéw. W Polsce wdrozenie tera-
pii biologicznej u dzieci z idiopatycznym zapaleniem blony
naczyniowej jest bardzo trudnym wyzwaniem, mozliwe jest
natomiast leczenie dzieci z rozpoznanym MIZS. Zachgcam
Panstwa do wnikliwej lektury tego artykutu, mogacego sta-
nowi¢ zrodto wiedzy, do ktdrej wracamy podczas diagnosty-
ki malych pacjentdéw z zapaleniem blony naczyniowej.
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