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W chorobie Stilla inhibitor IL-1
jest obecnie optymalnym lekiem

Choroba Stilla to jedna z najciezszych choréb reumatycznych, ktéra najczesciej ujawnia si¢ w mtodszym wieku.
O tym, dlaczego tak trudno jest jg zdiagnozowa¢ i jakie terapie sg dostepne dla pacjentow, méwi prof. dr hab. n. med
Zbigniew Zuber, kierownik I11 Oddziatu Klinicznego Pediatrii, Reumatologii z pododdziatem Alergologii Szpitala

Dzieciecego w Krakowie.

| Choroba Stilla to rzadka choroba
autozapalna o podtozu genetycznym.
Jej objawy moga sie pojawic zaréwno
u dzieci — w takich przypadkach jeszcze
do niedawna méwito sie nie o chorobie
Stilla, ale o mtodziennczym idiopatycznym
zapaleniu stawdw, jak i u dorostych.
Z jakich barier klinicznych i systemowych
wynikaja opéznienia w diagnostyce
choroby Stilla?

Rzeczywiscie w przypadku dzieci méwimy
nie o miodzienczym idiopatycznym zapa-
leniu stawdw, ale wlasnie o mlodzienczej
postaci choroby Stilla. Taka jest obowia-
zujaca od 2014 r. nomenklatura wedlug
European Alliance of Associations for Rheu-
matology (EULAR) i wedtug American Col-
lege of Rheumatology (ACR). Jest to ciezka
i troche dziwna choroba, ktérej objawy
nie sg charakterystyczne. Sprawia to wiele
problemdw diagnostycznych. Poniewaz jest
to choroba rzadka, nie wszyscy s3 $wia-
domi, ze ona w ogdle w naszej populacji
wystepuje. Czasem dlugo trwa, zanim ktos
skojarzy, ze mamy do czynienia z choroba
reumatyczng. Dlatego nie zawsze jest ona
wladciwie leczona. Tym, co ja wyrdznia, jest
wysoka goraczka, bol stawow i cigzki stan
ogolny pacjenta, ktéry moze wskazywac na
zakazenie uogdlnione, czyli sepse¢. Pojawia
si¢ gwaltowny proces zapalny, zwany burza
cytokinowa. Mamy wtedy ogromna nad-
produkeje i wyrzut do krwiobiegu cytokin
prozapalnych, co w niektérych przypad-
kach moze prowadzi¢ do niewydolnosci
narzadow, a nawet zgonu. Choroba Stilla
jest chorobg powazng, ale niestety czgsto
pomijang i niezauwazang. A przeciez jest to
jedna z cigzszych chorob, ktére maja ogol-
noustrojowe objawy.

29

Dla pacjentow to ogromna réznica,
czy przyjmuja lek raz dziennie czy
raz na miesiac, dlatego uwazam,
ze inhibitor IL-1 o przedtuzonym
dziataniu powinien by¢ dostepny
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Choroba Stilla to jedna z choréb
rzadkich, ale nie ultrarzadkich.
Dlatego wiedza lekarzy powinna
by¢ zdecydowanie wigksza,

a do tego potrzebna jest dobra

i precyzyjna kampania edukacyjna

Choroba Stilla to choroba heterogenna.
U jednych pacjentéw objawy pojawiaja
sie w postaci jednorazowego rzutu,

u innych moze by¢ wiele rzutéw

z regularnymi nawrotami lub choroba
moze utrzymywac sie stale. Czy wszyscy
pacjenci wymagaja leczenia? Jakie
terapie sg dostepne w Polsce? Jakie sg
niezaspokojone potrzeby klinicystow

i pacjentow?

Choroba Stilla moze postepowaé i nawra-
caé. Oczywiscie nie wszyscy chorzy wy-
magaja leczenia. Decyzja o zastosowaniu
terapii badz nie zalezy od objawow. Jeze-
li choroba ma tagodny przebieg i ustapi,
to nie ma potrzeby wdrazania leczenia.
W innym przypadku jest ono niezbedne
i koniecznie trzeba poda¢ pacjentowi leki
biologiczne. W tej chwili w Polsce s3 do-

Fot. archiwum

stepne dwa typy inhibitoréw w programie
terapeutycznym — anakinra, stosowana raz
dziennie, i kanakinumab, ktéry pacjenci
przyjmuja co 28 dni. Tymczasem w ramach
programu lekowego B.33 dlugo dzialajacy
inhibitor interleukiny 1 (IL-1) jest niedo-
stepny.

| Czy wiedza na temat choroby Stilla
wsréd lekarzy pierwszego kontaktu
i reumatologéw jest wystarczajaca?

Przebieg tej choroby nie jest charaktery-
styczny. Jak wspomniatem, zawsze poja-
wia si¢ goraczka i podejrzenie sepsy, co
sprawia, Ze juz na wstepie mamy opoznie-
nie rozpoznania. Tymczasem $wiadomos¢
i wiedza dotyczace tej choroby w $rodo-
wisku medycznym sg zdecydowanie nie-
wystarczajace. Czesto stysze od lekarzy, ze
mieli pacjenta z objawami choroby Stilla,
ale wydawalo si¢ im, ze to sepsa albo jakis
inny problem. Nie kojarzyli objawdw z cho-
robg Stilla. Nalezy pamietac, ze jest to jedna
z choréb rzadkich, ale nie ultrarzadkich.
Dlatego wiedza lekarzy powinna by¢ zdecy-
dowanie wigksza, a do tego potrzebna jest
dobra i precyzyjna kampania edukacyjna.

| Podstawowym celem terapii choroby
Stilla jest uzyskanie i utrzymanie remisji.
Opublikowane w 2023 r. rekomendacje
EULAR/PReS jednoznacznie podkreslaja
koniecznos¢ stosowania inhibitorow
IL-1 od razu po postawieniu diagnozy.
Dlaczego jest to tak wazne?

Tego typu choroby sa bardziej skompli-
kowane, niz nam si¢ wydaje. Mamy rézne
przebiegi i postaci. Sa oczywiécie przypad-
ki, w ktérych objawy cofajg si¢ samoistnie,
ale nie zawsze tak si¢ dzieje.

Interleukina 1 jest silng cytoking proza-
palng, wytwarzang na wczesnym etapie
procesu zapalnego. Jej podanie powoduje
zahamowanie procesu zapalnego, ktory
z kolei prowadzi do wystgpienia burzy cy-
tokinowej. Co istotne, gwaltownie poste-
pujacy stan chorobowy mozna zahamowac
tylko na poczatku. Potem staje si¢ to coraz
trudniejsze. Dlatego podanie pacjentowi
inhibitora IL-1 jest uzasadnione patoge-
neza choroby i jest optymalnym systemem
leczenia. W ten sposob mamy niejako moz-
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W ramach programu lekowego
B.33 dlugo dziafajacy inhibitor
interleukiny 1 jest niedostepny

liwo$¢ dziatania przyczynowego, co jest
niezwykle istotne.

| W jaki sposéb na przebieg choroby,
wspotprace terapeutyczng oraz jakosc¢
zycia pacjentéw i ich szeroko rozumiany
dobrostan psychofizyczny wplynetaby
mozliwos¢ stosowania leku dtugo
dziatajacego?
Juz chocby z uwagi na wygode stosowania
przewaga leku dlugo dziatajacego, jakim
jest kanakinumab, jest widoczna. Dla pa-
cjentéw to ogromna réznica, czy przyjmuja
lek raz dziennie czy raz na miesigc. Wptywa
to na komfort ich zycia, ktéry w przypadku
przyjmowania leku codziennie jest bardzo
ograniczony. Chorzy majg szanse wrocic
do pracy, szkoly, moga normalnie funk-
cjonowac. Nalezy tez pamigta¢ o dziala-
niach miejscowych, ktére moga stwarzaé
ewidentny dyskomfort dla pacjenta i jego
opiekunéw. W konsekwencji moze to skut-
kowa¢ niechecig do przyjmowania leku
i brakiem akceptacji terapii. Wtedy zaczy-
naja si¢ problemy z przestrzeganiem zasad
w leczeniu.
Pojawia sie tez kwestia tolerancji. Kazdy lek
jest inny i dobrze, jesli lekarz i pacjent maja
wybér. Zdarzajg si¢ bowiem sytuacje, ze
w przypadku nieskutecznosci jednego z le-
kow drugi okazuje sie skuteczny. Jezeli nie
bedzie dobrego standardu podawania, nie
zniknie problem zwigzany z tym brakiem
tolerancji oraz niechgcig do przyjmowania
leku.
Dlatego uwazam, ze inhibitor IL-1 o prze-
dtuzonym dziataniu powinien by¢ dostep-
ny, aby schemat leczenia byl jak najbardziej
zachecajacy do stosowania leku. Im gorzej
lek jest tolerowany, im bardziej jego poda-
nie jest uciazliwe i ktopotliwe dla pacjenta,
tym odbior tego leku jest gorszy.
Rozmawiata Agata Misiurewicz-Gabi



