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Stillova choroba predstavuje systémovti formu juvenilnej chronickej (idiopatickej) artritidy (JCA, JIA). Autori prezentuju pripad JCA, ktory
sa manifestoval vo forme opakovanych myalgii a poukazuji moznosti lieCby tohto stavu.
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Sestroény Stefan pochadza z prvého fyziologické-
ho tehotenstva s primeranou prodnou hmotnostou (2
800 g) a dizkou (48 cm). Perinatalne obdobie prebeh-
lo bez komplikécii. V dojéenskom veku bol sledova-
ny neurolégom pre hypotonicky syndrom s atakmi kf-
¢ov hornych konéatin. Po rehabilitacii podla Vojta sa
stav postupne upravil, v dalSom obdobi chlapec dob-
re prospieval.

V' médji 2006 bol hospitalizovany v rajénnejnemoc-
nici pre opakujuce sa febrility a myalgie. Po vylice-
ni dermatomyozitidy stav hodnotili ako parainfekénd
myozitidu. V septembri 2006 dostal pre hnisavu angi-
nu penicilin a pre pretrvavajlce febrility s myalgiami
bol opét prijaty do miestnej nemocnice. Kvoli vysokej
zépalovej aktivite (FW: 68/130 mm/hod., CRP: 201
mg/l, leukocytdza: 25 x 10/9/1 s prevahou neutrofilov
94 %) bola zaCatd parenteralna antibioticka terapia
cefuroxim-axetilom. Ukazovatele zapalu napriek tejto
lieCbe pri negativnych kultivaénych vysledkoch stupa-
li, preto bol do terapie pridany gentamycin a tiez pred-
nizon v davke 40 mg/den. V priebehu hospitalizacie
sa u pacienta objavil prchavy exantém na tele, hlavne
na tvari a chrbte, bez erytému na dlaniach a bez zna-
mok exfolidcie. Pri sonografii brucha sa zistila hranic-
na velkost sleziny a malé mnozstvo volnej tekutiny
v brusnej dutine. Kardiologické vySetrenie dokézalo
sinusovu tachykardiu, inkompletnu blokadu pravého
Tawarovho ramienka, echokardiografia nepotvrdila
dilataciu koronarnych artérii ani pritomnost perikardi-
alneho vypotku. V tejto faze choroby bolo na zékla-
de klinického obrazu a vysledkov vySetreni vyslove-
né podozrenie na moznu myokarditidu pri Kawasaki-
ho chorobe, event. pri systémovom ochoreni. Preto
boli jednorézovo podané imunoglobuliny v davke 20
g. Nasledne teploty ustupili, mierne poklesli aj hodno-
ty CRP (160 mg/l). V laboratérnom obraze vSak nada-
lej pretrvavala leukocytdza, neutrofilia s toxickou gra-
nuldciou, trombocytdza, hyperfibrinogenémia a zistili
sa zvySené koncentrécie kreatinkindzy. Vzhfadom na
tento nélez bol chlapec na lie¢be prednizonom a gen-
tamycinom odoslany na fakultné pracovisko za uce-
lom dorieSenia stavu.
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Pri prijati bol Stefan afebrilny, kardiopulmonaine
kompenzovany s negativnym artrologickym nalezom.
Zépalova aktivita séra bola vysoka (FW: 100/128 mm/
hod., CRP: 170 mg/I. V krvnom obraze boli tiez znam-
ky zapalu, menovite zvySeny poCet leukocytov (40 x
10/9/1) s neutrofiliou (84 %) a trombocytéza (1 050 x
10/9/1). Preto sa zahdjila antiflogistickd a antiagregac-
nd lie¢ba. Za Ui¢elom dodiferencovania stavu v Uvode
hospitalizacie bola vysadena kortikoidna a antibiotic-
ka lie¢ba, odobraté kultivacie, realizovana punkcia
kostnej drene. Pre réntgenologicky a echokardiogra-
ficky verifikovany perikardialny vypotok, s negativ-
nym nalezom na korondrnych artéridch, boli do lie¢-
by pridané diuretika (spirolakton). Do ziskania nega-
tivnych kultivacnych vysledkov bol pacient prechod-
ne kryty ciprofloxacinom. Po vyliceni septického sta-
vu, hemoblastdzy a po zhodnoteni dalSich vysledkov
(zistili sa fahko zvy$ené hodnoty cirkulujucich imu-
nokomplexov, antinuklearne antigény a reumatoidny
faktor boli negativne) bol stav hodnoteny ako mor-
bus Still. Pod kortikoidnou lie¢bou do$lo postupne
k uprave celkového stavu, subjektivne tazkosti ustu-
pili, febrility aj ukazovatele zapalu poklesli. Dieta je
v ostatnych mesiacoch bez tazkosti, steroidna liecba
sa postupne retrahuije.

Morbus Still je ochorenie, ktoré poprvykrat
popisal anglicky detsky lekér a zakladatel britskej
pediatrickej spoloénosti, Sir George Frederic Still v .
1897. Podfa sucasnej nomenklatury tento stav pred-
stavuje systémovu formu juvenilnej chronickej (idi-
opatickej) artritidy (JCA, JIA). Choroba je zodpo-
vednd za asi 20 % pripadov JCA a predstavuje jej
najtaz$iu a najnebezpecnejsiu formu.

Etiologia ochorenia nie je presne zndma. V jeho
vzniku rozhodne hraju ulohu autoimunitné mecha-
nizmy s genetickou predispoziciou (napr. asociacia
s HLA Bw35), pricom spustaémi mézu byt rézne fak-
tory vnatorného i vonkajsieho prostredia.

V Gvode ochorenia sa najCastejSie zjavuje ste-
riing faryngitida s pridruzenymi febrilitami septické-
ho charakteru s maximom vystupu raz za defl nad
40 °C, zvycajne veder, pricom dieta byva schvate-
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né, toxické. Medzi jednotlivymi vystupmi teplét
dochadza k normalizcii telesnej teploty, pacient
modze posobit relativne dobrym dojmom. V priebe-
hu hordcky sa v objektivnom néleze zjavuje prchavy
exantém, spojeny niekedy aj s pruritom. Ide o drob-
né, bledé, ruzovocervené makuly, niekedy aj s cen-
trdlnym vybledom, prevazne na trupe, ramenach
a stehnach. V 30 % pripadoch je pritomné hepato-
splenomegalia, ¢asto s elevaciou transaminaz. Je
pritomné generalizované zvac¢Senie lymfatickych
uzlin. Najzavaznej$im prejavom choroby je polyse-
rozitida (najma perikarditida, pleuritida, ktoré mézu
prebiehat subklinicky). Bolesti brucha byvaju preja-
vom mezenterialnej serozitidy alebo lymfadenitidy,
moézu imitovat aj nahlu prihodu brusnu. Objektiv-
ne zndmky artritidy sa zjavia niekedy az po dihSom
priebehu ochorenia, vynimoéne sa nemusia zjavit
vobec. Pri tazkom priebehu ochorenia méze byt pri-
tomné aj postihnutie o¢i vo forme iritidy, iridocykliti-
dy. Epizody systémovych prejavov sa mézu opako-
vat po prechodnom zlepSeni, trvajicom aj mesiace
alebo roky. Vyvoldvajucim faktorom takychto relap-
sov byva najéastejSie virusové ochorenie alebo iny
stresovy moment. Kazda dalSia epizdda ma zvycaj-
ne zavaznejSi priebeh a vacSiu terapeuticku rezis-
tenciu nez predosla. V dospelosti skoro vzdy tieto
epizody vymiznd, aj ked pretrvava aktivne kibové
ochorenie.

Pri laboratdrnom vySetreni sa zistuje zvysena
hodnota FW, zvySené CRP, leukocytéza s neutrofi-
liou, normocytova anémia, trombocytéza alebo trom-
bocytopénia s konzumpénou koagulopatiou, nega-
tivny reumatoidny faktor aj negativne antinuklearne
antigény.

K stanoveniu diagnézy treba 5 kritérii, z nich 2
musia byt hlavné kritéria (tabufka 1). Pre diagnosti-
ku adultného morbus Still sa v st¢asnosti pouziva-
ju diagnostické kritéria podfa Yamaguchiho z roku
1992. Senzitivita hodnotenia podfa uvedenych kritérii
je 96,2 % a Specificita 92,1 %.

V diferencidlnej diagnostike Stillovej choroby tre-
ba vyluéit infekéné ochorenia — septické stavy, perio-
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dické horucky, infekénu mononukledzu, neoplazie —
hlavne lymfémy, leukémie, neuroblastdm a iné auto-
imunitné ochorenia. Diferencidlna diagnostika systé-
movej, poly- a oligoartikularnej formy JCA je uvede-
na v tabufke 2.

Ciefom lie¢by je dosiahnut remisiu ochorenia
a predist komplikaciam ako su destruktivne zmeny
na kiboch, syndrém aktivécie makrofagov, amyloidé-
za, resp. nizky rast (ako neziaduci U¢inok kortikotera-
pie). Terapia ma byt komplexnd, vyZaduje spolupra-
cu viacerych odbornikov.

V ivode ochorenia je potrebnd intenzivna kortiko-
terapia. Presné terepeutické schémy poddvania kor-
tikoidov neexistuju, pristup k pacientovi je individudl-
ny. Podéava sa prednizon, event. ekvivalenty predni-
zonu v davke 1 mg/kg/denne, pri tazsich stavoch 2
mg/kg/denne. U pacientov s multiorgdnovym postih-
nutim treba zacat podévanie kortikoidov v pulzoch —
20 - 30 mg/kg denne pocas 3 - 5 dni, pulznu lie¢-
bu mozno zopakovat az po 4 tyzdioch. Liecba korti-
koidmi ma trvat 4 — 6 tyzdriov, potom sa maju davky
postupne redukovat.

Nesteroidné antiflogistika (napr. kyselina ace-
tylsalicylova, ibuprofen, naproxen, nimesulid, diklo-
fenak) su lieky I. linie liecby JCA. Podavaju sa
v kombindcii dalSimi liekmi, U¢inna je ich intraarti-
kularna aplikacia. Zakladnu terapiu predstavuju lie-
ky Il. linie liecby JCA - patria k nim imunosupresiva
(napr. metotrexat, azatioprin, cyklofosfamid, chlo-
rambucil, cyklosporin), antimalarikd (napr. chlo-
roquinsulfat, hydroxychloroquinsulfat, chloroquin),
soli zlata a tiez iné cytotoxické lieky (D-Penicila-
min, sulfasalazin).

Perspektivna je aj biologicka terapia, ciefom kto-
rej je posobit na bunky, o ktorych je zndme, ze sa
podielaju na zapalovom procese, alebo posobit na
mediatory, ktoré tieto bunky uvolfiuju. K tejto novej
skupine liekov patri blokator TNF (Etanercept), blo-
kator IL-1 (Anakinra), blokator CTLA-4 Ig (Abata-
cept), monoklonélne protilatky proti TNF alfa (Infixi-
mab, Adalimumab) a tiez protilatky proti B-lymfocy-
tom (Rituximab).

Délezitou sucastou liecby je rehabilitacia, fyzio-
terapia (telesné cvicenia, vodolie¢ebné procedury),

Literatura

Tabulka 1. Diagnostické kritéria Stillovej choroby.

Hlavné kritéria

teplota vys$sia ako 39 °C trvajica

viac ako tyzden

artralgie trvajuce viac ako 2 tyzdne
galia

exantém na kozi — makulézny alebo

makulopapuldézny, raschovy, urtikari-
alny, pocas teploty sa zvyraziujuci

transaminaz

leukocytéza nad 10 000/y s neutro-
filiou, 80 % a viac neutrofilnych gra-
nulocytov

arne antigény

VedrajSie kritéria

bolesti hrdla / sterilna faryngitida

lymfadenopatia a/alebo splenome-

porucha funkcie pe¢ene / zvySenie
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Vylucovacie kritéria

infekcie — hlavne sepsa, infekéna
mononukleéza

neoplasie, hlavne lymfomy, leukémie

iné reumatické ochorenia, vaskuliti-
dy, kolagendzy

negativny RF a negativne antinukle-

Tabulka 2. Charakteristika jednotlivych klinickych foriem JCA.

Systémova
forma

Zaciatok akutny, so septickymi

teplotami

Dalsi priebeh dasté relapsy, zriedka

remisia, prechod do
polyartikularnej formy,

visceralne postihnutia
Vyskyt 20 %
Poget kibov postupne sa zvySuje

Organové priznaky Casté: myokarditidy,

perikarditidy, hepatopatia,

amyloidéza
Laboratérne vysledky typické — pozri vyssie
Reumatoidny faktor negativny

Asociacia s HLA Casto polymorfizmus

BW35

Prognéza zIa, mortalita: 15 —20 %,

organové zmeny, rastova
retardacia

chirurgicka liegba (synovektémia, nahrady kibov) ako
aj kupelna liecba (Piestany, Slia¢, Kovacova).
Progndza ochorenia je variabilnd. Asi u 40 %
pacientov ma choroba monofazicky priebeh, 10 %
méa opakovane recidivy a az 50 % ma perzistuju-
cu aktivitu ochorenia napriek lieCbe. Mortalita je aj
dnes 15 - 20 %, najcastejSi je postupny prechod do
polyartikularnej formy, zriedka remisia. Ochorenie
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Polyartikularna forma Oligoartikularna forma

pomaly nahly, ob¢as po Uraze

¢asto cyklicky, zriedka Casto remisia, zriedka

remisia prechod do polyartikuldrnej
formy

35-40% 36-40%

> 5, pocet sa postupne =5

zvysuje

zriedka postihnutie pluc,
obliciek, amyloidéza

iridocyklitida: akutna
u chlapcov, chronicka

u dievéat
netypické netypické
90 % séropozitivita, 10%  vynimocne séropozitivita
seronegativita
DR 4 ¢asto HLA B 27

— riziko juvenilnej
spondyloartropathie

deformity kibov, kongatin,
invalidita: 30 %

invalidita pre kataraktu
a slepotu

je invalidizujuce, byva organové postihnutie (srdca,
pecene, pltc, obliciek), ktoré zhorSuje kvalitu zivo-
ta pacientov.
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