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Niezaspokojone potrzeby
pacjentow z choroba Stilla

Choroba Stilla to rzadka choroba autozapalna powodujaca przewlekta niepetnosprawnosc, ktora stanowi istotne
obcigzenie emocjonalne i finansowe dla pacjentéw i ich rodzin. Nieskutecznie leczona prowadzi do powaznych powikfan
ogdlnoustrojowych, a nawet do smierci.

Jak wyjasnia prof. dr hab. n. med. Zbigniew
Zuber, kierownik ITT Oddziatu Klinicznego
Pediatrii, Reumatologii z Pododdzialem
Alergologii Szpitala Dziecigcego w Krako-
wie, choroba Stilla to ciezkie schorzenie do-
tykajace osoby z wada genetyczng ukladu
odpornosciowego. Dochodzi w niej do po-
wstania powaznego stanu zapalnego i 0gol-
noustrojowej burzy cytokinowej, ktora za-
graza zyciu chorego. Czynniki wyzwalajace
moga by¢ bardzo rdzne, np. infekcje, urazy
lub przyjecie jakiegos$ leku. Problemem dla
lekarzy i pacjentéw sa trudnosci diagno-
styczne, jakich nastrecza to schorzenie.

Objawy choroby moga si¢ pojawi¢ zaréwno
u dzieci, jak i u dorostych. Najczesciej wy-
stepuja wysoka goraczka, charakterystycz-
na roézowo-tososiowa wysypka, bol stawow,
powiekszenie weztéw chionnych, watroby
i/lub $ledziony oraz zmiany w obrazie mor-
fologicznym krwi wskazujace na stan za-

palny.

Pierwszy sygnat — wysoka temperatura

Ekspert zwraca uwage, ze dominujacym
objawem w chorobie Stilla jest goraczka
o0 hektycznym przebiegu, co zaciemnia ob-
raz schorzenia. W efekcie juz na wstepie
nastepuje opoznienie rozpoznania, dlatego
ze przy wysokiej temperaturze lekarz za-
wsze bierze pod uwage mozliwos¢ sepsy.
Pojawia sie gwaltowny proces zapalny, zwa-
ny burzg cytokinows.

Kolejnym utrudnieniem diagnostycznym
jest fakt, ze w reumatologii istnieje cate
mnostwo zespotéw, w ktérych dominuje
goraczka.

- Przedtuzajgca si¢ wysoka temperatura,
ktorej dodatkowo towarzyszg zaburzenia
neurologiczne, to zawsze cigzki stan pacjen-
ta, zagrazajgcy jego zyciu — podkresla prof.
Zbigniew Zuber.

Choroba Stilla jest czesto pomijana i nie-
zauwazana, a przeciez jest to jedna z ciez-
szych choréb, ktére maja ogélnoustrojowe
objawy. Ekspert potwierdza, ze $wiado-
mo$¢ i wiedza dotyczace tej jednostki cho-
robowej w $rodowisku medycznym sg zde-
cydowanie niewystarczajace.

— Czesto stysze od lekarzy, ze mieli pacjenta
z objawami choroby Stilla, ale wydawalto sig
im, ze to sepsa albo jakis inny problem. Nie

kojarzyli objawow z chorobg Stilla. Nalezy
pamigtad, ze jest to jedna z choréb rzadkich,
ale nie ultrarzadkich. Dlatego wiedza le-
karzy powinna byc¢ zdecydowanie wieksza,
a do tego potrzebna jest dobra i precyzyjna
kampania edukacyjna - zaznacza.

Bariery kliniczne i systemowe
opoZniajace rozpoznanie

Sytuacja jest na tyle trudna, ze pacjent nie
zawsze W pierwszym momencie trafia tam,
gdzie powinien, a powiktania sg bardzo
powazne. Zdarza sig, ze chorzy z nieprawi-
dtowym rozpoznaniem i bez zastosowania
odpowiedniej terapii umierajg z powodu
powikfan naczyniowych, mézgowych, kar-
diologicznych.

Jak wyjasnia prof. Zbigniew Zuber, w przy-
padku dzieci nie méwi si¢ o mlodzienczym
idiopatycznym zapaleniu stawow, ale wla-
$nie o mlodzienczej postaci choroby Stilla.
- Taka jest obowigzujgca od 2014 r. no-
menklatura wedtug European Alliance of
Associations for Rheumatology (EULAR)
i American College of Rheumatology (ACR)
- zaznacza ekspert.

Cele skutecznej terapii
w chorobie Stilla

Choroba Stilla to choroba heterogenna,
dlatego moze mie¢ rozny przebieg. Od tego,
jak rozwija si¢ schorzenie, zaleza decyzje
dotyczace leczenia konkretnych pacjetow.
Choroba Stilla moze przyja¢ forme jedno-
razowego rzutu, wielu rzutéw z regular-
nymi nawrotami lub utrzymywac sig stale.
- Choroba Stilla moze postepowac i na-
wracac. Oczywiscie nie wszyscy chorzy wy-
magajg leczenia. Decyzja o zastosowaniu
terapii bgdz nie zalezy od objawow. Jezeli
choroba ma tagodny przebieg i ustgpi, to nie
ma potrzeby wdrazania leczenia. W innym
przypadku jest ono niezbedne - ttumaczy
prof. Zbigniew Zuber.

Niestety, polscy pacjenci nie majg dostgpu
do wszystkich opcji leczenia. Nie kazdy po-
trzebujacy moze skorzystac ze wszystkich
dostepnych w Unii Europejskiej terapii.
A to jest bardzo wazne, poniewaz w ostat-
nim czasie zmienil sie standard leczenia
tej choroby. Do tej pory eksperci stosowali

29

prof. Zbigniew Zuber: Choroba
Stilla to jedna z chordb rzadkich, ale
nie ultrarzadkich. Dlatego wiedza
lekarzy powinna byc zdecydowanie
wigksza, a do tego potrzebna jest
dobra i precyzyjna kampania
edukacyjna

co$, co mozna by okresli¢ mianem drabiny
terapeutycznej, ktéra zwykle zaczynala sig
od glikokortykosteroidow w powiazaniu
z tzw. klasycznymi lekami modyfikujacymi
przebieg choroby, do ktérych nalezal na
przyklad metotreksat. Jezeli takie lecze-
nie okazywalo si¢ nieskuteczne, wowczas
wlaczano leki biologiczne, wérdéd ktérych
rekomendowane byly inhibitory interleu-
kiny (IL)-6 i IL-1. Obecnie uwaza sie, ze
w leczeniu choroby Stilla leki blokujace
aktywnos¢ IL-1 powinny by¢ stosowane na
jak najwczesniejszym etapie choroby. Takie
leczenie jest najefektywniejsze i zapobiega
nawrotom, a zwlaszcza pojawieniu sie za-
grozenia zycia w postaci zespotu aktywacji
makrofagéw (macrophage activation syn-
drome - MAS).

Potwierdza to prof. Zbigniew Zuber, ktéry
wskazuje, ze podstawowym celem terapii
choroby Stilla jest uzyskanie i utrzymanie
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remisji, dlatego koniecznie trzeba podaé
pacjentowi leki biologiczne.

- Opublikowane w 2023 r. rekomendacje
EULAR/Paediatric Rheumatology Europe-
an Society (PReS) jednoznacznie podkres-
lajg konieczno$¢ stosowania inhibitorow
IL-1 od razu po postawieniu diagnozy -
mowi ekspert.

Imiana w zakresie postgpowania
terapeutycznego

Obecnie w Polsce lekarze maja do dyspozy-
¢ji dwa typy inhibitoréw IL-1.
- Pierwszy to anakinra - krétko dziata-
jgcy bloker IL-1, lek antycytokinowy, po-
dawany podskornie raz dziennie. Lek jest
refundowany, ale tego typu terapia stanowi
dos¢ duze obcigzenie dla pacjentow. Jest tez
zarejestrowany drugi lek — kanakinumab -
dtugo dzialajgcy, ktory pacjenci przyjmujg
podskérnie co 28 dni. Niestety w ramach
programu lekowego B.33 dlugo dziatajgcy
inhibitor IL-1p jest niedostepny. Liczymy
ogromnie na jego refundacje — wyjasnia
prof. Zbigniew Zuber. - To dla chorych
ogromna zmiana na lepsze, zdecydowanie
wyzszy komfort funkcjonowania przy bar-
dzo wysokiej skutecznosci terapii. Bardzo
nam zalezy, zeby nasi chorzy otrzymali tego
typu nowoczesng terapie. W tym przypadku
zmiana w zakresie leczenia zmienia catko-
wicie postgpowanie — przekonuje.
Kiedy Departamentem Polityki Lekowej
i Farmacji Ministerstwa Zdrowia zarzadzal
Maciej Mitkowski, zapewnial, ze taka re-
fundacja bedzie.
- Interleukina 1 jest silng cytoking pro-
zapalng wytwarzang na wczesnym etapie
procesu zapalnego. Podanie blokera IL-1§
powoduje zahamowanie procesu zapal-
nego. Co istotne, gwattownie postepujgcy
stan chorobowy mozna powstrzymac tyl-
ko na poczgtku. Potem staje si¢ to coraz
trudniejsze. Dlatego podanie pacjentowi
inhibitora IL-1p jest uzasadnione patoge-
nezg choroby i stanowi optymalne leczenie.
W ten sposéb mamy niejako mozliwos¢
dziatania przyczynowego, co jest niezwykle
istotne — podsumowuje prof. Zbigniew
Zuber.
Marzena Sygut-Mirek,
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o%



