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Bol uktadu miesniowo-szkieletowego czesto
rzadko prowadzi do znacznego cierpienia
i ograniczen czynnosciowych. Dtuga liste roz-
poznan roéznicowych tworzg zmiany zapalne,
zakazne, rozrostowe, urazowe i biomecha-
niczne, ale u wiekszosci dzieci do najczest-
szych przyczyn nalezg bdle wzrostowe,
zespoty nadmiernej ruchomosci, zespét rzep-
kowo-udowy i pfaska stopa. Zazwyczaj te za-
burzenia majg przebieg tagodny i czesto
ustepujg samoistnie.

Pierwotnie zdefiniowana przez Kirka
w 1967 roku fagodna posta¢ nadmiernej ru-
chomosci stawdw (benign joint hipermobility
syndrome, BJHS) okredlana réwniez jako ze-
spot nadmiernej ruchomosci lub zespot nad-
miernej ruchomosci stawow, jest czesto
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rozpoznawana przyczyng przewlektych bolow
miesniowo-szkieletowych u dzieci. Zespot jest
okreslany jako tagodny w celu odréznienia
od wrodzonych zaburzen tkanki tacznej, kto-
rym moze towarzyszy¢ nadmierna ruchomos¢
stawéw. Mimo relatywnie niepowikfanego
charakteru choroby wiasciwa identyfikacja ma
zasadnicze znaczenie, poniewaz pozwala
na unikniecie niepotrzebnych badan diagno-
stycznych, wdrozenie odpowiednich dziatan
i ochrone przed mozliwymi powikfaniami.

Zapadalno$¢ na BJHS wynosi 2-30%. Naj-
czesciej obserwuje sie go w rodzinach, w kto-
rych choruje jeden lub wiecej cztonkdw,
wsréd kobiet i 0s6b pochodzenia azjatyckie-
go, afrykanskiego lub bliskowschodniego.
Chociaz nadmierna ruchomos¢ stawéw ma
zakres maksymalny przy urodzeniu, BJHS jest
najpetniej widoczny u dzieci w wieku 3-10 lat,
by¢ moze z powodu zmian w budowie ciata
w okresie charakteryzujgcym sie zwiekszong
aktywnoscig fizyczna. Niektére badania suge-
rujg réwniez, ze role w réznicy miedzy ptcia-
mi odgrywajg estrogen i czynniki genetyczne
zwigzane z chromosomem X. Mimo bardzo
czestego wystepowania tylko niewielka licz-
ba dzieci ma objawy i szuka pomocy medycz-
nej. Zmienny prég bdlowy i inne czynniki
psychologiczne, odmienne obcigzenie mecha-
niczne nieprawidfowo uformowanego stawu,
nieréwnowaga miedzy stawami chorobowo
zmienionymi i zdrowymi oraz nieprawidtowo-
$ci w zakresie nocycepcji lub propriocepd;i
moga stanowic¢ wyjasnienie, dlaczego niekto-
re dzieci szukaja porady, a inne nie.

Nadmierna ruchomosc¢ z definicji dotyczy
stawu, w ktdrym amplituda ruchu przekracza
zakres prawidtowy, ograniczany torebkg sta-
wowg, wiezadfami i innymi elementami z ota-
czajacych tkanek miekkich. Przyjmuje sie, ze
przyczyne BJHS stanowi nadmierna wiotkos¢
wiezadef, wynikajaca z nieprawidiowosci
w genie kodujacym biatko fibrynowe, takie
jak kolagen, elastyna lub fibrylina prowadza-
cej w rezultacie do utraty wytrzymatosci
na rozcigganie w obszarze stawu i zwiekszo-
nej kruchosci tkanek.

Schorzeniami uwzglednianymi w rozpo-
znaniu réznicowym nadmiernej ruchomosci

stawow sg wrodzone zaburzenia tkanki tcz-
nej (hereditary disorders of connective tissue,
HDTC), do ktorych zalicza sie zespét Marfana,
zespdt Ehlersa-Danlosa, wrodzong famliwo$¢
kosci i zespdt Sticklera. Zespot Marfana
jest chorobg dziedziczong autosomalnie domi-
nujaco, charakteryzujaca sie fenotypem marfa-
noidalnym, rozpietoscig ramion przekraczajaca
wysokos¢ ciata, poszerzeniem pnia aorty,
zwichnieciem soczewki oka, arachnodaktylia,
klatkg piersiowa szewskg i fagodna do umiar-
kowanej nadmierng ruchomoscig stawdw. Ze-
spét Ehlersa-Danlosa, w ktérym wyrdznia sie
co najmniej 9 podtypow, charakteryzuje sie
nadmierng rozciggliwoscig skory, opéznionym
gojeniem ran, atroficznymi bliznami, uogdlnio-
ng kruchoscig tkanki tacznej, rozstepami
skérnymi, nadmierng ruchomoscig stawow
i zwichnieciami. Najczestszymi cechami o$miu
podtypdw wrodzonej tamliwosci kosci (oste-
ogenesis imperfecta) sg: znaczna kruchos¢
kosci prowadzaca do licznych ztamarn i defor-
magcji, niebieskie twarddwki, niskorostos¢
i nadmierna ruchomo$¢ stawdw niewielkiego
stopnia. Zespdt Sticklera, kolejna choroba dzie-
dziczona autosomalnie dominujgco, charakte-
ryzuje sie sptaszczeniem twarzy, rozszczepem
podniebienia (sekwencja Pierre Robina),
znaczng krotkowzrocznoscig i czuciowo-ner-
wowg utratg sfuchu. Do innych zespoféw
klinicznych, ktdrym towarzyszy nadmierna ru-
chomos¢ stawdw, nalezg zespoty Williama,
Downa i homocystynuria.

Chociaz okreslany jako tagodny, zespét
nadmiernej ruchomosci stawéw moze miec
zmienny obraz kliniczny i najnowsze badania
sugeruja, ze moze wplywac na cate zycie.
BJHS poréwnuije sie, a czasem nawet opisuje,
jako nie do odréznienia od podtypu Il zespo-
tu Ehlersa-Danlosa.

Klinicznie BJHS przejawia sie czynnoscio-
wymi dolegliwosciami ze strony stawu, w tym
miejscowymi i uogolnionymi artralgiami. Bo-
le stawu typowo maja charakter epizodyczny,
wystepujg p6znym popotudniem lub wieczo-
rem i czesto po nadmiernym wysitku fizycz-
nym. Bol najczesciej dotyczy kolan, nastepnie
kostek, bioder i plecow. Czesto wystepuije sy-
metrycznie i moze obudzi¢ dziecko ze snu,
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szczegolnie po aktywnym dniu. Objawy
z requly sg samoograniczajgce, ustepuja
w spoczynku i po leczeniu objawowym.
W przeciwienstwie do schorzen o charakte-
rze zapalnym sztywnos$¢ poranna wystepuje
rzadko. Rodzice moga twierdzi¢, ze dziecko
ma ,podwaojne stawy”, jest niezdamne lub
przejawia stabg koordynacje. Réwniez inni
czfonkowie rodziny moga mie¢ w wywiadzie
podobne objawy. W badaniu przed-
miotowym widoczny moze by¢ obrzek oko-
tostawowy, ale cechy zapalenia, w tym
zaczerwienienie, ucieplenie i znaczna tkliwo$¢
nie powinny wystepowac.

0d czasu pierwszej definicji BJHS trwaja
dyskusje, czy jest to w rzeczywistosci schorze-
nie wieloukfadowe z towarzyszacymi cechami
pozastawowymi, szczegdlnie dotyczacymi
tkanki facznej. Do najczestszych cech przypi-
sywanych BJHS nalezg zaburzenia miesniowo-
-szkieletowe, zespoly przewlektego bélu,
zmiany sercowo-naczyniowe, zwiekszona roz-
ciggliwosc skory i problemy jelitowo-zotadko-
we/moczowo-piciowe. Najbardziej widoczny
zwigzek tworzg zmiany mie$niowo-szkieleto-
we i dotycza one wszystkich czesci ciata.
Czesto nadmierng ruchomos¢ tgczono z wro-
dzonymi zmianami w stawie biodrowym,
op6znionym rozwojem ruchowym, zespotem
bolu okolicy przedniej kolana, podwichnie-
ciem/zwichnieciem kolana, bolem plecow,
zmianami w stawie skroniowo-zuchwowym
i ptaskostopiem. Jednym z najbardziej kontro-
wersyjnych zagadnien jest wyjasnienie, czy
schorzenie predysponuje do wezesnych zmian
zwyrodnieniowych i choroby zwyrodnieniowej
stawow. Do proponowanych mechanizméw
tych nastepstw nalezg: potencjalny defekt
w procesie syntezy tkanki tacznej, powtarza-
jace sie urazy stawu lub obnizenie ogdinej
sprawnosci z powodu zmniejszonej aktywno-
$ci wywotanej bolem.

Oprocz zaburzen miesniowo-szkieleto-
wych z BJHS taczono liczne zespoly przewle-
kfego bolu. Badania wykazaty znaczacy
zwigzek miedzy fibromialgia, zespotem prze-
wlektego zmeczenia i nadmierng ruchomoscig
stawow u dzieci w wieku szkolnym. Do po-
wszechnych zmian nalezy uogélniony bdl, bo-
le gfowy, nadmierna rozciggliwos¢ skory,
tatwe powstawanie siniakéw i hipotensja or-
tostatyczna (z powodu zalegania krwi w fo-
zysku naczyniowym). Wsrdd innych cech
pozastawowych sporadycznie opisywane sg
wypadanie platka zastawki mitralnej, zapar-
cia, nawracajace zakazenia drég moczowych,
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Kryteria diagnostyczne nadmiernej

ruchomosci stawow

Oryginalne kryteria Cartera i Wilkinsona

Skala Beightona

Skala Beigthona po modyfikacji (Beighton 1998)

nietrzymanie moczu, wypadanie odbytu, po-
chwy, depresja i lek.

Kryteria diagnostyczne zawarto w dziewie-
ciopunktowej skali Beightona lub zmodyfiko-
wanych kryteriach Cartera i Wilkinsona (tabela).
Wstepne kryteria opracowane przez Cartera
i Wilkinsona w 1964 roku opieraly sie na pieciu
testach wykonywanych obustronnie na kofczy-
nach gornych i dolnych, a zespdt nadmierne;j ru-
chomosci stawow rozpoznawano, jesli wiecej
niz trzy z nich byty dodatnie. W 1973 roku mo-
dyfikacje dokonane przez Beightona i wsp. po-

legaly na uwzglednieniu biernego zgiecia
grzbietowego matego palca ponad 90 stopni,
pochylenia tutowia do przodu potgczonego
z fatwym oparciem dtoni o podfoge i dziewie-
ciopunktowej skali objawéw wystepujacych
jednostronnie. Te zmiany zwiekszyty czutos¢
i wiarygodnos¢ kryteridw. Aktualnie w wigkszo-
$ci badan BJHS rozpoznaje sie na podstawie
wyniku w skali Beightona: dodatni w czterech
lub wiecej testach. System ponownie poddano
rewizji w 1998 roku w celu umozliwienia rozpo-
znania charakteru wieloukladowego schorzenia
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i uwzglednienia cech pozastawowych. Nalezy
pamietac, ze te kryteria zostaty uaktualnione tyl-
ko dla populacji dorostych.

Wazny czynnik prognostyczny w BJHS mo-
Ze stanowi¢ zwigzek miedzy cwiczeniami
a nasilajgcym sie bdlem w stawach o nad-
miernej ruchomosci. Dzieci z objawowg nad-
mierng ruchomoscig stawéw prowadza
ograniczong aktywnosc fizyczng, co powodu-
je ostabienie miesni, ich atrofie, pogorszenie
postawy i stabilnosci stawow, czemu moze
towarzyszy¢ potencjalne nasilenie bélu. Dzie-
ci, u ktorych wystepuja zespoly zwigzane
z bélem, w tym nadmierna ruchomos¢ sta-
wow, wykazujg réwniez znacznie zmniejszo-
ng zdolnos¢ do wykonywania cwiczen,
poswiecajg mniejszg liczbe godzin aktywnosci
fizycznej tygodniowo i majg podwyzszony
wskaznik masy ciafa. Nie jest jasne, czy sie-
dzacy tryb zycia i otytos¢ czesto sg spowodo-
wane nadmierng ruchomoscig, czy stanowig
wyjasnienie wystepowania objawow u nie-
ktérych dzieci. Oprocz tego rzadsze uczestnic-
two w zajeciach sportowych moze prowadzic
do zwiekszenia absencji w szkole, ogranicze-
nia kontaktéw towarzyskich oraz problemaéw
behawioralnych i psychologicznych.

Mimo licznych chordb, ktére moga towa-
rzyszy¢ schorzeniu BJHS ma dobre rokowanie
w odniesieniu do pdzniejszego funkcjonowa-
nia u wiekszosci chorych. Do gtéwnych zasad
postepowania nalezy uspokojenie, edukacja
chorych, zwiekszenie aktywnosdi fizycznej, fi-
zykoterapia i opanowanie bélu. W terapii na-
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lezy sie skupic na ¢wiczeniach wzmacniajacych
miesnie, powrocie do normalnej aktywnosdi,
edukadji, ktorej celem jest unikanie nieprawi-
dtowych ruchdw, a nie nagradzanie zachowan
nieprzystosowawczych spowodowanych bo-
lem. Dtugotrwale stosowana orteza moze pro-
wadzi¢ do ostabienia miesni i dalszego spadku
wydolnosci i dlatego nalezy jej unikac, cho¢
czasowe stosowanie aparatdw wspomagaja-
cych moze sprzyjac lepszej kontroli ruchéw.
Przydatne moga by¢ réwniez buty z odwro-
conym obcasem, szczegolnie u dzieci z do-
legliwosciami z obszaru konczyn dolnych
i nieprawidtowo wyksztatconym fukiem stopy.
Wiaczenie ptywania do programu rehabilitacji
moze przyspieszy¢ powrdt  wydolnosci
przy ograniczonym obcigzeniu stawow. Dzie-
ci zgtaszajace nasilony bol mogg réwniez od-
nies¢ korzy$¢ z krétkotrwatego stosowania
niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych.
Chociaz tylko u niewielkiej grupy pacjen-
téw choroba ma przebieg powikfany, rozpo-
znanie nadmiernej ruchomosci stawow jako
przyczyny bélu konczyny u dzieci ma za-
sadnicze znaczenie w kontekscie unikania
niepotrzebnych badan dodatkowych oraz
uspokojenia i edukacji rodzin. W ciezszych
przypadkach wazna jest identyfikacja cech po-
zastawowych, wdrozenie odpowiedniego po-
stepowania terapeutycznego i profilaktyka
niesprawnosci. Potrzebne sg dodatkowe ba-
dania kontrolowane pozwalajace na lepsze
zrozumienie przyczyny BJHS, analize przyczyn
genetycznych we wrodzonych zaburzeniach

Doc. dr hab. n. med. Lidia Rutkowska-Sak,
Klinika i Poliklinika Reumatologii Wieku Rozwojowego,

tkanki tacznej i okreslenia, u ktérych dzieci
moze wystepowac ryzyko powikfan w przy-
szfosci.

Komentarz

Wiekszo$¢ dzieci z ostatecznym rozpoznaniem
nadmiernej ruchomosci stawdéw nie zgfasza
sie do lekarza z powodu wiotkosci stawow,
lecz przychodzi na wizyte z powodu bélu,
czesto na tyle silnego, ze prowadzi do ograni-
czenia aktywnosci fizycznej. Nierzadko opéz-
nienie miedzy poczatkiem wystapienia bolu
a rozpoznaniem nadmiernej ruchomosci roz-
cigga sie (!) na lata, czasem prowadzac
do niepotrzebnych badan i prawdopodobnie
op6znienia odpowiedniego leczenia. Badanie
przedmiotowe moze by¢ doktadniejsze
i z pewnoscig mniej kosztowne niz wykonanie
rezonansu magnetycznego.
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Artykut ukazat sie oryginalnie w Pediatrics in Review,
Vol. 30, No. 5, May 2009, p. 187: Joint Problems
and Hypermobility, wydawanym przez American
Academy of Pediatrics (AAP). Polska wersja publiko-
wana przez Medical Tribune Polska. AAP i Medical
Tribune Polska nie ponoszg odpowiedzialnosci
za niescisfosci lub bfedy w tresci artykutu, w tym wy-
nikajace z ttumaczenia z angielskiego na polski. Po-
nadto AAP i Medical Tribune Polska nie popieraja
stosowania ani nie recza (bezposrednio lub posred-
nio) za jakos¢ ani skuteczno$¢ jakichkolwiek produk-
tow lub ustug zawartych w publikowanych
materiatach reklamowych. Reklamodawca nie ma
wptywu na tres¢ publikowanego artykutu.

Instytut Reumatologii w Warszawie

Autorzy przedstawionego artykutu opisujg stosunkowo
malo znany przez pediatréw i reumatologéw tagodny
zesp6t nadmiernej ruchomosci stawéw (benign joint hi-
permobility syndrome, BJHS).

Przekraczajgca prawidlowe parametry ruchomosé
stawOw opisywana byla juz w starozytnosci przez Hi-
pokratesa u jezdZcéw konnych z plemienia Scytéw.!
Trudno oczywiscie z calg pewnoscig stwierdzié, ze
owi dzokeje oraz wielu stawnych muzykéw, akroba-
téw i tancerzy baletu mieli defekty genetyczne, w wy-
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niku ktérych wystgpily zmiany w tkance tacznej
umozliwiajace im wirtuozerie w tych zawodach. Mo-
ze byt to BJHS?

O rodzinnym uwarunkowaniu tego zespotu §wiad-
czy¢é moze obraz Rubensa ,,Trzy Gracje”. Cechy mor-
fologiczne budowy ciata przedstawionych tam 3
si6str (w tym zony Rubensa) sktadaja si¢ na obraz kli-
niczny BJHS.?

W ostatnich latach stwierdzono, ze zespot Marfana
zwigzany jest z defektem genu dla fibryliny 1. Mikrofi-
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bryle fibryliny 1 uczestnicza w regulacji dostepnosci po-
zakomoérkowej transformujacego czynnika wzrostu
(TGEFB). Nieprawidlowe przekazywanie sygnaléw zwia-
zanych z dziataniem TGFB odgrywa gléwna role w pa-
togenezie choroby.

Za objawy sklasyfikowanych i niesklasyfikowanych
zespotéw chorobowych Ehlersa-Danlosa (I-XI) odpo-
wiedzialne sg defekty kolagenu, najczesciej typu I i 111,
rzadziej V, w postaci nieprawidtowej struktury wtokien
kolagenowych oraz zaburzenia metaboliczne w obrebie
tkanki facznej. Zwigzane s3 z niedoborem hydrolazy li-
zylowej, enzymu niezbednego do tworzenia wiezadel
krzyzowych hydroksyliny w kolagenie, ktérej kofakto-
rem jest kwas askorbinowy, lub z niedoborem enzymu
N-propeptydazy, rozszczepiajacej prokolagen typu L.

Wrodzona tamliwos¢ kosci to wieloobrazowe dyspla-
zje szkieletowe zwigzane z mutacjg genéw kodujacych
taficuch a1 lub a2 kolagenu typu L.

Za zesp6t Stricklera odpowiada mutacja gendéw
COL2A1 lub COL11A1.3

BJHS poczatkowo traktowano jako jedng z postaci
(ITT) zespotu Ehlersa-Danlosa. W pézniejszym okresie
wyodrebniono go jako oddzielng chorobe. W artykule
wnikliwie oméwiono cechy kliniczne wymienionych
choréb i prawdopodobng etiologie BJHS, a takze kryte-
ria diagnostyczne Cartera i Wilkinsona oraz zmodyfiko-
wang 9-punktowg skale ruchomosci Beightona.

Skale wg Beightona w wersji I i IT zaktadaty, ze BJHS
mozna rozpoznaé wtedy, kiedy oprocz nadmiernej ru-
chomosci stawbw nie stwierdza si¢ objawéw Swiadcza-
cych o zmianach w innych narzadach i uktadach
z powodu ,,defektu” tkanki facznej. Opublikowane jed-
nak w 1998 r. tzw. kryteria z Brighton, uznane obecnie
za podstawe wlasciwego rozpoznania BJHS, wymienia-
ja wiele objaw6w narzadowych.

W artykule omytkowo nazwano te kryteria zrewido-
wang skalg Beightona! S3 to kryteria z Brighton
z wykorzystaniem tej skali! Pomini¢to takze fakt
mozliwosci rozpoznania BJHS w przypadku wystepo-
wania tylko 2 matych kryteriow, jezeli w rodzinie cho-
rego u krewnego I stopnia rozpoznano BJHS.*’ Pomytki
te nie umniejszajg wartoSci pracy, w ktorej zwrécono
uwage na ten rzadko rozpoznawany zesp6t chorobowy.

Warto podkreslié, ze nasilenie nadmiernej ruchomo-
§ci stawOw zmniejsza sie wraz z wiekiem dziecka, nato-
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miast spowodowane przez to uszkodzenia i dolegliwo-
$ci moga sie utrzymywac i poglebiaé. Najczesciej wyni-
kaja z przecigzen i charakterystycznych dla dzieci
urazOw mechanicznych. Niestabilno$¢ stawéw prowa-
dzi do plaskostopia, podwichnieé drobnych stawdw rak
i rzepek, ztaman kosci, naderwania Sciggien. Rzadko,
ale obserwuje sie, wtorne zapalenia Sciegien, pochewek
Sciegnistych i stawow, niekiedy nawet z wysiekami i in-
nymi cechami zapalenia, ktére moga przez swoj nawy-
kowy charakter przejs¢ w stan przewlekly. Juz
u miodych oséb moga wystapi¢ dyskopatie, zmiany
zwyrodnieniowe, osteoporoza.®

Autorzy artykutu podkreslaja role wlasciwego bada-
nia przedmiotowego pozwalajacego uniknaé kosztow-
nej diagnostyki, w tym badania za pomoca rezonansu
magnetycznego, czestych w tej chorobie znacznych
dolegliwosci bélowych. Uwazam jednak, ze do ustalenia
wlasciwego rozpoznania BJHS nalezy przeprowadzic
szeroka diagnostyke roznicows i wykluczy¢ wiele cho-
rob, ktore charakteryzuja sie bélami uktadu kostno-
-stawowego, mieSniowego i tkanki tacznej, zwlaszcza
w przypadkach o mniejszym nasileniu objawow
nadmiernej ruchomosci stawéw lub juz powiktanych.
Mozna bowiem przeoczyé wiele chordb. Sadze, ze
odmienne zdanie autora na ten temat wynika z faktu,
ze nie jest on reumatologiem.

Wezesnie rozpoznany BJHS wymaga wtasciwej fizjo-
terapii i umiejetnego wzmocnienia sity mie$ni stabilizu-
jacych stawy bez ich obcigzania.”
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