Nr 1m tom 7 @ dwumiesiecznik m styczen-luty 2010 standardy.pl/pediatria

STANDARDY pod patronatem
MEDYCZNE v,

pediatria

ZDROWIA DZIECKA

W numerze m.in.:

PRACE ORYGINALNE

W Zwiazki naturalne w farmacji i medycynie. Kwas salicylowy i fenolokwasy — Grzegorz Grynkiewicz, Jacek

Hennig
m Co to jest zesp6t metaboliczny u dzieci? — Wojciech Jainczyk, Piotr Socha i wsp.

I Europejskie Zalecenia Diagnostyki i Leczenia Nadcisnienia Tetniczego u Dzieci i Mlodziezy - komentarz

— Anna Niemirska, Mieczystaw Litwin

m Wytyczne Pediatrycznego Zespotu Ekspertéw ds. Programu Szczepien Ochronnych dotyczgce stosowania
13-walentnej skoniugowanej polisacharydowej szczepionki przeciwko pneumokokom - Prevenar 13

— Ewa Bernatowska, Pawet Grzesiowski i wsp.
m Klasyfikacja Oxford nefropatii IgA - komentarz — Ryszard Grenda
I Leczenie otytosci u dzieci — Wojciech Janczyk

W Ocena czynnikéw ryzyka oraz wynikéw leczenia u dzieci hospitalizowanych z powodu grypy HIN1 — Anna
Rybak

1 Leczenie niealkoholowej choroby sttuszczeniowej watroby — Wojciech Janczyk, Piotr Socha
I Zalecenia dotyczgce diagnostyki i leczenia hipercholesterolemii u dzieci i mtodziezy — Wojciech Janczyk
W Klasyfikacja i charakterystyka diet leczniczych stosowanych w szpitalach — Anna Stolarczyk

W Standaryzacja terminologii czynnosci dolnych drég moczowych u dzieci i mtodziezy wedtug raportu

Komitetu Standaryzacji ICCS — Lidia Skobejko-Wtodarska

W Aktywnos¢ enzymatyczna bakterii jelita grubego cztowieka — Marta Mroczynska, Zdzistawa Libudzisz

I Leczenie hipotensyjne u dzieci z nadci$nieniem pierwotnym i zaburzeniami metabolicznymi — Mieczystaw
Litwin

I Znaczenie biatka w zywieniu niemowlat — Jerzy Socha, Anna Stolarczyk i wsp.

Stwardnienie rozsiane u dzieci. Czes¢ 1: Historia, epidemiologia, czynniki ryzyka

zachorowania i przebieg naturalny— Katarzyna Kotulska-J6Zwiak, Tomasz Kmiec i wsp.

W Leki antyleukotrienowe w pediatrii — Aleksandra Szczawinska-Poptonyk, Paulina Sobkowiak

W Fruktozo-1,6-bisfosfataza (FBP-1,6) w diagnozowaniu wrodzonego deficytu, niewydolnosci watroby oraz

uszkodzenia cewek nerkowych blizszych u dzieci — Edyta Kryskiewicz, Elzbieta Karczmarewicz i wsp.

W Implikacje wybranych choréb ogdlnych w jamie ustnej u dzieci i mtodziezy. Czes¢ 1. Zmiany patologiczne

tkanek zebéw — Dorota Olczak-Kowalczyk, Barbara Adamowicz-Klepalska i wsp.
m Nowosci w szczepieniach — Hanna Czajka

m Technika i warunki wykonywania szczepieh — Hanna Czajka



W Poréwnanie polskich siatek wzrastania dzieci (wysokos¢ i masa ciata - do wieku) z siatkami rozwoju WHO

— Joanna Friedman-Gruszczyriska, Magdalena Ossolinska i wsp.

W Zmienne ekonomiczne a umieralnos$¢ mtodziezy z powodu samobdjstw w Polsce w latach 1999-2006

— Aneta Grajda, Beata Gurzkowska i wsp.
W Prawa konsumenckie - oznakowanie produktéw zywnosciowych — justyna Zajdel, Radostaw Zajdel

W Reklama a zdrowie dzieci - przeglad regulacji prawnych oraz dokumentéw niebedacych Zrédtem prawa

powszechnego — Marcin Erenc, Zbigniew Kutaga

m Sprawozdanie z konferencji ,Badania kliniczne w pediatrii. Zmiany i trendy, przyszto$¢ w Polsce” — Marek
Migdat

W Relacja z Miedzynarodowej Konferencji ,,Znaczenie kwaséw ttuszczowych omega-3 w zdrowiu i chorobie

w Swietle najnowszych doniesienh naukowych” — Wojciech Jariczyk

' STANDARDY S
MEDYCZNE www.standardy.pl/pediatria




prace pogladowe

Stwardnienie rozsiane u dzieci.
Czesc 1: Historia, epidemiologia,
czynniki ryzyka zachorowania

i przebieg naturalny

Pediatric Multiple Sclerosis. Part I: History, epidemiology, risk

factors, and natural history

Katarzyna Kotulska, Tomasz Kmie¢, Dariusz Chmielewski, Sergiusz J6zwiak
Klinika Neurologii i Epileptologii, Instytut ,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka”

Streszczenie

Stwardnienie rozsiane (SM) u dzieci budzi od kilku
lat coraz wieksze zainteresowanie. Poczatki choroby
przed 16. r.z. stwierdza sie nawet u ponad 10% pacjen-
téow z SM. Choroba u dzieci przebiega jednak inaczej
niz u os6b dorostych, wymaga takze uwzglednienia
odmiennych schorzen w diagnostyce réznicowej.
W ostatnich latach zaproponowano odrebne kryteria
rozpoznania SM u dzieci. Ze wzgledu na duzg czestosé
rzutéw, a takze wysokie ryzyko wczesnego rozwoju
niepetnosprawnosci SM u dzieci wymaga wczesne-
go rozpoznania i wdrozenia odpowiedniego leczenia.
W niniejszej pracy przedstawiono przeglad aktualnych
danych dotyczacych epidemiologii, patogenezy, diag-
nostyki i leczenia SM u dzieci.

SLOWA KLUCZOWE:

STWARDNIENIE ROZSIANE ® DZIECI W PRZEBIEG
DIAGNOSTYKA W LECZENIE

Wstep

Stwardnienie rozsiane (sclerosis multiplex — SM)
jest przewlekla, zapalno-demielinizacyjna choroba
o$rodkowego uktadu nerwowego (OUN). Charaktery-
zuje sie powstawaniem w mézgu i rdzeniu kregowym

Abstract

There is an increasing appreciation that multiple sclero-
sis (MS) can affect children. Up to 10% of MS patients
experience their first symptoms before the age of 16.
The natural history of MS in childhood differs from the
one that is observed in adult patients. The differen-
tial diagnosis of MS in children should also encompass
some pediatric diseases. Recently, the diagnostic cri-
teria for MS in children were published. Due to high
frequency of relapses and the risk of disability at young
age, early diagnosis and treatment of MS in children
is very important. This work presents recent data re-
garding epidemiology, pathogenesis, natural course,
diagnosis and treatment of MS in children.

KEY WORDS:
MULTIPLE SCLEROSIS m CHILDHOOD M NATURAL HISTORY
DIAGNOSIS ® TREATMENT

ognisk demielinizacji, ktére w badaniu sekcyjnym
cechuja sie zwiekszong spoistos$cig — stgd nazwa cho-
roby: stwardnienie rozsiane. Jest to najczestsze w po-
pulacji ogélnej schorzenie demielinizacyjne, przy
czym czesto$é jego wystepowania jest zréznicowana
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geograficznie i waha sie od 0,8-10/100 tys. mieszkan-
céw w Japonii do ponad 250/100 tys. mieszkanhcéw
w Kanadziel-23, Polska nalezy do krajéw o wysokim
ryzyku zachorowania na SM.

Stwardnienie rozsiane jest uwazane powszechnie
za chorobe mliodych dorostych oséb. Mediana wieku
zachorowania wynosi okoto 24-33 lata*. Od kilku lat
jednak znaczaco ro$nie zainteresowanie przypad-
kami zachorowan na SM u dzieci. Dzieje sie tak
po pierwsze dlatego, ze objawy kliniczne SM moga
sie pojawiaé u dzieci, nawet bardzo matych, z czestos-
cig wieksza niz przedtem przypuszczano. Po drugie,
udowodniono, ze objawy SM pojawiaja sie dopiero
po dluzszym czasie trwania utajonego procesu de-
mielinizacyjnego, a zatem w duzej czeSci przyczyn
i poczatkéw choroby nalezy poszukiwaé w wieku
dzieciecym.

Historia

Istnienie SM u dzieci bylo przez lata podwazane
ito mimo, ze pierwszy opis stwardnienia rozsianego
dotyczy wtasnie dziecka. Mozna go znaleZz¢ w zycio-
rysie czternastowiecznej §w. Lidwiny ze Schiedam
(obecnie przedmie$cie Amsterdamu). Lidwina miata
15 lat, gdy podczas jazdy na tyzwach nagle upadia
i przez kilka dni nie mogta rusza¢ nogami. Epizody
przemijajacych deficytéw neurologicznych: niedo-
wladow, utraty widzenia, zaburzen czucia czy réwno-
wagi pojawialy sie jeszcze wielokrotnie w jej ponad
piec¢dziesiecioletnim zyciu, co odpowiada kliniczne-
mu opisowi rzutowo-zwalniajacej postaci stwardnie-
nia rozsianego.

Stwardnienie rozsiane jako odrebng jednostke
chorobowa opisal po raz pierwszy Jean-Marie Char-
cot w roku 18495, Uznawatl on jednak, ze stwardnie-
nie rozsiane jest choroba miodych dorostych oséb.
Jego uczen, P. Marie, nie mial jednak watpliwo$ci
co do mozliwo$ci wystepowania SM u dzieci i opi-
sat 13 takich przypadkéwS. Na przetomie XIX i XX
wieku opisano stosunkowo wiele przypadkéw SM
u dzieci; opisy te jednak opieraly sie jedynie na ob-
jawach klinicznych z triadg Charcota (drzenie, atak-
sja i dyzartryczne zaburzenia mowy) na czele. Wiele
z tych przypadkéw, jak mozna sie latwo domyslié,
bylo niewlasciwie zdiagnozowanych. Najbardziej
znanym z nich byt opisany przez Westphala przypa-
dek dziecka zmartego z klinicznym rozpoznaniem
SM, u ktérego w badaniu autopsyjnym stwierdzono
guz wzgdrza jako jedyng patologie ukladu nerwowe-

go’. Weryfikacja neuropatologiczna 139 przypadkow
dzieci, ktére zmarty z klinicznym rozpoznaniem SM,
dokonana przez Muellera®, przyniosta nieoczekiwane
wyniki: w kazdym z badanych przypadkéw stwier-
dzono inne niz SM choroby: guzy, leukodystrofie,
podostre stwardniajgce zapalenie mézgu (SSPE),
choroby metaboliczne i inne. W wyniku tej i podob-
nych publikacji przez wiele lat SM u dzieci wtasciwie
wecale nie rozpoznawano.

Pierwsze opracowane kryteria rozpoznania SM
uwzgledniatly tylko osoby doroste. Bardzo popularne
w latach 80. i 90. XX wieku kryteria Posera® unie-
mozliwialy praktycznie rozpoznanie SM u pacjenta
ponizej 10. r.z.

Sytuacja zmienila sie radykalnie, gdy powszechne
staly sie badania neuroobrazowe metoda rezonansu
magnetycznego, ktére przyzyciowo moga pokazaé
w moézgu obecno$é charakterystycznych dla SM
ognisk zapalno-demielinizacyjnych. Opracowane
w latach 90. i obowigzujace nadal (po modyfikacji)
kryteria rozpoznania SM, tzw. kryteria McDonal-
dal® (Tabela 1.), nie uwzgledniajg kryterium wieku
iumozliwiaja rozpoznanie choroby nawet u najmtod-
szych pacjentéw.

Epidemiologia SM u dzieci

W oparciu o kryteria McDonalda SM ponizej 16. r.z.
rozpoznaje sie u 3-10,5% wszystkich pacjentéw z ta
chorobgl!l, U okoto polowy z nich pierwsze objawy
wystepuja ponizej 10. r.z. Pierwsze objawy SM poni-
z€j 6. r.z. stwierdza sie u mniej niz 1% wszystkich cho-
rych z SM!, cho¢ istniejg takze doniesienia o znacz-
nie czestszym poczatku SM w bardzo mtodym wieku
(3%)!2. Biorac pod uwage, ze czesto$é SM szacuje sie
w populacji ogélnej na 1:400, liczba dzieci cierpiacych
na te chorobe jest bardzo duza. Wedlug niektérych
autoréw wynosi 4-8 przypadkéw na 100 000 oséb
w populacji ogélnejl3.

Niemieckie badania wskazujg, ze co roku SM
ponizej 16. r.z. wykrywa sie u 3 dzieci/1 000 000 po-
pulacji ogélnej, co trzykrotnie przekracza czesto$¢
wystepowania uznawanego dotad za najczestsza cho-
robe demielinizacyjng rozsianego zapalenia mézgu
irdzenia (ADEM)!!.

Podobnie jak u pacjentéw dorostych z SM, wsréd
chorych dzieci przewazaja dziewczynki. Wyjatkiem
jest najmlodsza grupa pacjentéw, ponizej 6. r.z.,
wérod ktérych chiopcey choruja z ta sama czestoscia,
co dziewczeta, lub nawet nieco cze$ciejl4.
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TABELA 1.

OBJAWY KLINICZNE

Dwa lub wiecej rzutéow choroby, obiektywne kliniczne dowody
wskazujace na obecnosc 2 lub wigcej ognisk demielinizacji

Dwa lub wigcej rzutéw choroby, obiektywne dowody wskazujace
na obecnosc 1 ogniska demielinizacji

Jeden rzut choroby, obiektywne dowody wskazujgce na obec-
nos¢ 2 lub wigcej ognisk demielinizacji

Jeden rzut choroby, obiektywne dane wskazujace na 1 ognisko
demielinizacji (izolowane uszkodzenie OUN, izolowany objaw
w badaniu klinicznym)

Postepujace objawy wskazujace na SM

BADANIA DODATKOWE NIEZBEDNE DO ROZPOZNANIA SM

Zadne

Rozsianie w przestrzeni 2 lub wiecej zmian w MRI i wynik badania
ptynu mézgowo-rdzeniowego wskazujacy na obecnosé prazkow
oligoklonalnych lub oczekiwanie na kolejny rzut wskazujacy

na dodatkowe uszkodzenie uktadu nerwowego

Rozsianie w czasie wykazane w MRI lub drugi rzut choroby

Rozsianie w przestrzeni w MRI lub 2 lub wiecej zmian w MR
i wynik PMR wskazujacy na obecnosé prazkéw oligoklonalnych
albo rozsianie w czasie wykazane w MRI

Dodatni wynik PMR, rozsianie w przestrzeni wykazane przez:
¢ obecnos¢ 9 lub wiecej zmian w T2 w mézgu lub 2 lub wiecej
zmian w rdzeniu

albo

4-8 zmian w mézgu i 1 zmiana w rdzeniu albo
nieprawidtowy zapis VEP i 4—8 zmian w T2 w mézgu lub mniej
niz 4 zmiany w mézgu

i 1zmiana w rdzeniu kregowym

albo

rozsiane w czasie wykazane w MR

albo

stopniowa progresja w ciggu roku

MR - rezonans magnetyczny; PMR — ptyn mézgowo-rdzeniowy

Opisano takze przypadki zachorowania na SM
dzieci ponizej 2. r.z.: 3 chlopcéw i 2 dziewczynki.
U wszystkich tych dzieci choroba przebiegala bar-
dzo agresywnie; w dwéch przypadkach zakonczyta
sie $miercig, w jednym bardzo szybko doprowadzita
do bardzo znacznej niepelnosprawnos$ci. Los jednego
z dzieci nie jest znany, a u jednej dziewczynki szybko
wlaczone leczenie immunomodulacyjne spowodowa-
1o dlugotrwalg remisjel.

Rokowanie co do diugosci zycia w przypadku za-
chorowania na SM w wieku dzieciecym nie zostalo
dotychczas okreslonel4:15

Czynniki ryzyka wczesnego zachorowania

Przyczyny wczesnego wystepowania objawow SM
nie sg znane. Na SM najcze$ciej choruja dzieci za-
mieszkale w klimacie umiarkowanym. Wydaje sie,
ze istotng role odgrywaja czynniki genetyczne!S.
Znany jest zwigzek niektérych alleli HLA klasy II
ze zwiekszonym ryzykiem zachorowania na SM.
Niektére allele, jak HLA-DRI15, sg takze zwigzane
w ryzykiem zachorowania w mtodszym wieku?17,
Oprécz czynnikéw genetycznych istotng role od-
grywaja takze czynniki Srodowiskowe. Badania

imigrantéw pozwolily na stwierdzenie, ze ryzyko
zachorowania na SM u oséb, ktére opuscity kraj
urodzenia przed 12. r.z. jest takie, jak w kraju poz-
niejszego zamieszkania. Je$li natomiast kto§ wy-
emigrowal po 12. r.z., ryzyko zachorowania na SM
jest takie, jak w kraju pochodzenia?18. Oznacza to, ze
dziecko, ktére w wieku kilku lat wyjechato z kraju
o niskim ryzyku zachorowania na SM, na przykilad
z Afryki Srodkowej, do kraju o wysokim ryzyku za-
chorowania, jak Kanada, obarczone bedzie wysokim
ryzykiem SM. Jesli wyjechato po 12. r.z., to ryzyko
SM bedzie u niego niskie. Wéréd czynnikéw Srodo-
wiskowych ryzyka wczesnego zachorowania na SM
niektérzy autorzy wymieniajg niedobér witaminy D
we wezesnych etapach zycia. Argumentem dodatko-
wo podtrzymujacym te koncepcje jest to, ze na SM
cze$ciej choruja osoby urodzone w maju, a wiec ma-
jace stosunkowo najmniej zapaséw witaminy D, za-
réwno prenatalnie, jak i w okresie noworodkowym
i niemowlecym?19 ,

W niektérych przypadkach wczesnych zachoro-
wan mozna stwierdzi¢ mutacje w genie CNTF (Ci-
liary Neurotrophic Factor — czynnik neurotroficzny
pochodzenia mézgowego)20. Czynnik ten, miedzy in-
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TABELA 2.

OBJAWY STWIERDZANE PRZY PIERWSZYM ODSETE‘K

RZUCIE CHOROBY PACJENTOW

pozagatkowe zapalenie nerwu wzrokowego 13-52%
zaburzenia czucia 15-69%
niedowtady 6-53%
ataksja i inne objawy uszkodzenia mézdzku 5-43%
objawy uszkodzenia pnia mézgu 6-60%
zaburzenia funkgcji zwieraczy 3-29%
zaburzenia Swiadomo3ci i/lub drgawki 7-39%
objawy wieloogniskowe 8-73%
intratekalna synteza IgG 78-90%

nymi, stymuluje przezycie i podzialty komérek pre-
kursorowych oligodendrocytéw, a takze chroni doj-
rzale oligodendrocyty przed apoptoza indukowana
czynnikiem martwicy guza (TNF — Tumor Necrosis
Factor).

Ostatnio podnoszona jest rola szczepien przeciw-
ko wirusowemu zapaleniu watroby typu B w zwiek-
szaniu ryzyka zachorowania na SM. W badaniu
prowadzonym we Francji stwierdzono, ze podanie
szczepionki jednej konkretnej firmy wigze sie z wyz-
szym ryzykiem zachorowania na SM po ponad 3 la-
tach od zaszczepienia. Autorzy pracy sami jednak
okre$laja swoje doniesienie jako kontrowersyjne
i wymagajace dalszych badan?!.

Przebieg SM u dzieci

Sredni wiek pojawienia sie pierwszych objawéw SM
u 0s6b ponizej 16. r.z. wynosi 13,3 + 2,4 1ata?2. Choro-
ba ma niemal zawsze przebieg rzutowo-zwalniajacy;
jedynie u 2,3% pacjentéw SM przebiega od poczat-

TABELA 3.

SM DZIECI

ku postepujgco. Nalezy przy tym podkresli¢, ze
te nieliczne przypadki pierwotnie postepujacego
SM u dzieci dotyczyty pacjentéw powyzej 13. r.z.22
Przebieg rzutowo-zwalniajacy charakteryzuje sie
wystepowaniem zaostrzen choroby (rzutéw), mie-
dzy ktérymi stan neurologiczny chorego nie ulega
zmianie. Przebieg postepujacy natomiast cechuje sie
powolnym, stopniowym pogarszaniem sie stanu cho-
rego, bez wyraznych nagtych zaostrzen. Je§li w po-
stepujacym przebiegu choroby obserwuje sie rzuty,
woéwezas méwimy o postaci rzutowo-postepujacej.
Postaé przewlekle postepujaca moze byé pierwotna
(od poczatku choroby niepelnosprawno$¢ stopniowo
postepuje bez rzutéw) lub wtérna (po okresie rzu-
towo-zwalniajagcym dochodzi do zmiany przebiegu
choroby i powolnego jej postepowania). Zazwyczaj
SM rozpoczyna sie w sposéb rzutowy, by po latach
przej$¢ w postaé¢ wtérnie postepujagcas.

Pierwsze objawy choroby wynikaja zazwyczaj
z zajecia drég korowo-rdzeniowych i sg to najczesciej
niedowlady i wygérowanie odruchéw $ciegnistych?3.
Nieco rzadziej pierwszy rzut SM przebiega pod po-
stacig izolowanego pozagatkowego zapalenia nerwu
wzrokowego lub izolowanych objawéw uszkodzenia
pnia moézgu2425, W 8-39% pierwszy rzut SM ma ce-
chy rozsianego zapalenia mézgu i rdzenia, z calg pa-
leta objawoéw zapalenia mézgu, jak zaburzenia $wia-
domosci, drgawki, béle gtowy, nudnosci i wymioty.
Objawy takie przy pierwszym rzucie SM wtasciwie
nigdy nie wystepuja u dorostych. Wéréd najmtod-
szych pacjentéw, ponizej 6. r.z., najczestszym pierw-
szym objawem SM jest ataksja i padaczkalt. Zabu-
rzenia funkcji poznaweczych wystepuja w przebiegu
SM u dzieci znacznie czeS$ciej niz u dorostych; im
mtodsze dziecko tym ryzyko tych zaburzen jest wyz-

SM DOROStYCH

wywiad rodzinny 25% 10-15%

jednoobjawowy poczatek 36% 65%

ADEM jako pierwszy rzut 18-25% bardzo rzadko

zaburzenia funkejl poznawezych stosunkowo czeste od poczatku rzadko, zwykle w pdzniejszych
choroby okresach choroby

napady padaczkowe 25-30% 8%

obecno.sc plzqzkow ollgok!onalnych 40-90% 85-95%

w ptynie mézgowo-rdzeniowym

rozlane zmiany w MRI; efekt masy 20% bardzo rzadko
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TABELA 4.

A. WZROK - WYNIK

0 -norma

1 - blada tarcza i/lub niewielki mroczek, i/lub ostros¢ wzroku
w gorszym oku (z korekcjg) mniej niz 1,0, ale lepiej niz 0,67

2 - w gorszym oku duzy mroczek i/lub ostros¢ wzroku z korek-
Cja miedzy 0,34 a 0,67

3 — gorsze oko z duzym mroczkiem i/lub umiarkowane ogra-
niczenie pola widzenia, i/lub ostro$¢ wzroku z korekcjg
miedzy 0,2 a 0,33

4 - gorsze oko ze znacznym ograniczeniem pola widzenia i/lub
ostros¢ wzroku miedzy 0,1 a 0,2.; stopien 3 z ostroscia
wzroku w lepszym oku 0,3 lub gorsza

5 - gorsze oko z ostroscig wzroku (z korekcja) gorsza niz
0,1; stopief 4 z ostroscig wzroku w oku lepszym 0,3 lub
mniejsza

6 — stopien 5 plus ostros¢ wzroku w lepszym oku 0,3 lub

gorsza

B. FUNKCJE PNIA MOZGU - WYNIK PKT.

0 -norma

1 - tylko objawy w badaniu

2 — a — umiarkowany oczoplas
b —inne niewielkie objawy

3 — a—ciezki oczoplas
b — wyrazZne niedowtady gatkoruchowe
¢ —umiarkowane niedowtady w zakresie innych nerwéw
czaszkowych

4 - a - wyrazna dyzartria
b —inna wyrazna niesprawnos¢

5 — niemoznos¢ potykania lub mowy

C. OBJAWY PIRAMIDOWE - WYNIK PKT.

0 -norma
1 - objawy patologiczne bez niesprawnosci
2 - niewielka niesprawnos¢, pacjent uskarza sie na zmeczenie
podczas ruchu i/lub sita miedniowa 4 pkt w 1 lub 2 grupach
miesni
3 — a — niewielki albo umiarkowany niedowtad potowiczy lub
konczyn dolnych, mozliwy petny ruch wbrew grawitacji
b — powazny niedowtad jednej koficzyny, co oznacza niedo-
wtad 2 stopnia lub gorszy w 1 grupie miesniowej
4 - a — wyrazny niedowtad potowiczy lub koriczyn dolnych
b — umiarkowana tetrapareza (sita miesni 3)
¢ — porazenie 1 konczyny
5 — a — porazenie koficzyn dolnych (max. sita miesniowa 0 lub 1
we wszystkich grupach miesniowych koriczyn dolnych)
b — porazenie potowicze
¢ —wyrazna tetrapareza (sita mieSniowa 2 lub mniej)
6 — tetraplegia (stopieni O lub 1 we wszystkich grupach migs-
niowych koficzyn dolnych i gornych)

D. FUNKCJE MOZDZKOWE - WYNIK PKT.

0 -norma

1 - tylko objawy patologiczne

2 - niewielka ataksja

3 — a — umiarkowana ataksja tutowia
b — umiarkowana ataksja kohczyn

4 - ciezka ataksja wszystkich koriczyn lub tutowia

5 — ataksja uniemozliwia wykonanie jakichkolwiek skoordyno-
wanych ruchéw

E. CZUCIE - WYNIK PKT.

0 -norma
1 - niewielkie zaburzenia czucia wibracji lub dermografii w 1
lub 2 kohczynach
2 - a —niewielkie zaburzenia czucia dotyku lub bélu, lub uto-
zenia i/lub umiarkowane zaburzenia czucia wibracji w 1
lub 2 kohczynach
b — zaburzenia czucia wibracji lub dermografii w 3 lub 4
kohczynach
3 — a — umiarkowane zaburzenia czucia dotyku, bélu lub utoze-
nia i/lub gtebokie zaburzenia czucia wibracji w 1 lub 2
kohczynach
b — niewielkie zaburzenia czucia dotyku lub bélu i/lub
umiarkowane zaburzenia wszystkich rodzajoéw czucia
proprioreceptywnego w 3 lub 4 koficzynach
4 - a — wyrazne zaburzenia czucia dotyku lub b6lu lub utrata
czucia proprioreceptywnego w 1 lub 2 koriczynach
b — umiarkowane zaburzenia czucia dotyku lub bélu i/lub
ciezkie uszkodzenie czucia proprioreceptywnego w
wiecej niz 2 konfczynach
5 - a—utrata czucia w 1 lub dwéch koiczynach
b — umiarkowane zaburzenia czucia dotyku lub bélu i/lub
utrata czucia proprioreceptywnego na wiekszosci skory
ponizej gtowy
6 — catkowita lub prawie catkowita utrata czucia ponizej gtowy

F. FUNKCJE ZWIERACZY — WYNIK PKT.

0 -norma

1 - tagodne zatrzymanie, nietrzymanie lub pilnos¢ w oddawa-
niu moczu i/lub zaparcia

2 — umiarkowana pilnos¢ i/lub zatrzymanie moczu i/lub rzad-
kie nietrzymanie i/lub ciezkie zaparcia

3 - czeste nietrzymanie moczu lub okresowa koniecznosé
samocewnikowania 1 lub 2 razy dziennie, stata potrzeba
wlewéw przeczyszczajgcych lub recznego wydobycia mas
katowych

4 - niemal stata potrzeba cewnikowania, okresowo potrzeba
samocewnikowania wiecej niz 2 razy dziennie

5 — utrata funkcji zwieracza moczowego, cewnik wewnetrzny
lub nadtonowy

6 — utrata funkcji wszystkich zwieraczy

G. WYZSZE FUNKCJE - WYNIK PKT.

0-norma

1 - zaburzenia nastroju (nie wptywaja na ocene w EDSS)

2 - niewielkie zaburzenia intelektualne/zespét przewlektego
zmeczenia

3 — umiarkowane zaburzenia intelektualne

4 - znaczne zaburzenia intelektualne

5 — otepienie

DYSTANS CHODZENIA BEZ PODPORKI —
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TABELA 4.

0,0

1,0

1,5

2,0

2,5

3,0

3,5

4,0

4,5

5,0

5,5

Prawidtowe badanie neurologiczne (wszystkie
stopnie O w skali czynnosci uktadéw FS*).

Bez uposledzenia czynnosci; minimalne objawy
w jednym punkcie FS.

Bez uposledzenia czynnosci, minimalne objawy
w wiecej niz jednym punkcie FS.

Minimalne uposledzenie czynnosci w jednym
punkcie FS (jeden punkt FS o stopniu 2, pozostate
0 lub 12).

Minimalne uposledzenie czynnosci w dwoch punk-
tach FS (dwa punkty FS o stopniu FS 2, pozostate
0lub 1).

W petni chodzacy, ale z umiarkowanym uposle-
dzeniem czynnosci w jednym punkcie FS (jeden
punkt FS o stopniu 3, inne 0 lub 1) albo tagodnym
uposledzeniem czynnosci w trzech lub czterech
punktach FS (trzy/cztery punkty FS o stopniu 2,
pozostate O lub 1).

W petni chodzacy, ale z umiarkowanym uposledze-
niem czynnosci w jednym punkcie FS (jeden punkt
o stopniu 3) i jeden lub dwa punkty FS o stopniu

2 albo dwa punkty o stopniu 3, albo pie¢ punktow
o stopniu 2 (pozostate O lub 1).

W petni chodzacy bez pomocy oraz samoobstu-
gujacy sie powyzej 12 godzin dziennie, pomimo
stosunkowo ciezkiego uposledzenia czynnosci,

na ktéry sktada sie zwykle jeden punkt FS o stopniu
4 (pozostate 0 lub 1) albo kombinacje nizszych stop-
ni o wartosciach wyzszych od poprzednich. Zdolny
do przejscia 500 m bez pomocy lub odpoczynku.

W petni chodzacy bez pomocy przez wigekszosé
dnia, mogacy jednak wymaga¢ minimalnej pomocy,
charakteryzujacy sie stosunkowo ciezkim upo-
Sledzeniem czynnosci, na ktéry sktada sie zwykle
jeden punkt FS o stopniu 4 (pozostate 0 lub 1) albo
kombinacje nizszych stopni o wartosciach wyzszych
od poprzednich. Zdolny do przejscia 300 m bez
pomocy lub odpoczynku.

Zdolny do przejécia bez pomocy lub odpoczynku
okoto 200 m. Niewydolnos¢ ruchowa wystarcza-
jaco ciezka, aby uposledzi¢ catkowicie codzienne
czynnosci. Zwykle odpowiednia punktacja FS —
jeden punkt o stopniu 5, pozostate 0 lub 1 albo
kombinacje nizszych stopni zwykle przekraczaja-
ce wartos¢ 4.

Zdolny do przejscia bez pomocy lub odpoczynku
okoto 100 m. Niewydolnos¢ ruchowa wystar-
czajaco ciezka, aby uniemozliwié catkowicie
codzienne czynnosci (zwykle odpowiednia punk-
tacja FS - jeden punkt o stopniu 5, pozostate 0
lub 1 albo kombinacje nizszych stopni zwykle
przekraczajace wartosci poprzednich stopni).

6,0

6,5

7,0

75

8,0

8,5

9,0

9,5

10,0

Stosowane okresowo lub jednostronne wspomaga-
nie (laska, kula) konieczne do przejscia okoto 100
metréw z lub bez odpoczynku (zwykle odpowiednia
punktacja FS jest kombinacja przynajmniej dwoch
punktéw o stopniu 3).

State obustronne wspomaganie (laska, kula) ko-
nieczne do przejscia 20 m bez odpoczynku (zwykle
odpowiednia punktacja FS jest kombinacja przynaj-
mniej dwoch punktéw FS o stopniu 3).

Niezdolny do przejscia ponad 5 metréw nawet

z pomoca, poruszajacy sie gtownie na wozku,
porusza kotami wozka i przemieszcza sie przy jego
pomocy samodzielnie, przebywa w wézku ponad

12 godzin dziennie (zwykle odpowiednia punktacja
FS jest kombinacja z wiecej niz jednym punktem FS
o stopniu 4, bardzo rzadko jedynie czynnos¢ uktadu
piramidowego 5).

Pacjent niezdolny do przejscia wiecej niz kilku kro-
kéw, porusza sie na wozku, moze wymagac pomocy
przy przemieszczaniu sie, porusza kotami wézka
samodzielnie, ale nie moze przebywaé w standardo-
wym wozku przez caty dzief (zwykle odpowiednia
punktacja FS jest kombinacja z wiecej niz jednym
punktem FS o stopniu 4), porusza sie jedynie na
wozku lub jest w nim wozony, ale przebywa poza
wozkiem przez wiekszos¢ dnia. Zachowanych wiele
czynnosci samoobstugi, zazwyczaj potrafi efektyw-
nie uzywac koniczyn gérnych.

Zasadniczo chory jest ograniczony do tézka lub
fotela albo jest wozony w wozku inwalidzkim, ale
wiekszos¢ dnia moze spedzac poza tézkiem; nadal
wykonuje samodzielnie wiele podstawowych czyn-
nosci zycia codziennego, majac na ogét sprawne
rece (odpowiada to kombinacji réznych stopni FS,
przy czym zwykle kilka FS jest w stopniu 4).
Przebywajacy jedynie w tézku przez wiekszos¢ dnia.
Potrafi efektywnie wykonywa¢ niektére czynnosci
jedna lub obydwoma koficzynami gérnymi. Zacho-
wane sg niektére czynnosci samoobstugi (zwykle
odpowiednia punktacja jest kombinacjg stopnia 4
w kilku uktadach).

Chory lezacy, bezradny, moze porozumiewac sie

i jes¢ (zwykle punktacja FS jest kombinacja najczes-
ciej stopnia 4).

Chory lezacy catkowicie bezradny, nie moze efek-
tywnie porozumiewac sie i jes¢/potykac (zwykle
odpowiednia punktacja FS jest kombinacja prawie
wytacznie stopnia 4).

Smier¢ z powodu stwardnienia rozsianego.

FS — Functional Scale — podskale EDSS opisujgce zaburzenia w poszcze-
gblnych uktadach: uktadzie wzroku, czucia, ruchu, rownowagi itd.
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sze. Deficyty wykrywa sie zaréwno w werbalnych,
jak i niewerbalnych testach psychologicznych?26.
Obraz kliniczny pierwszych objawéw SM u dzieci
przedstawia Tabela 2.

Drugi rzut u dzieci wystepuje érednio po dwéch
latach po pierwszym, a zatem szybciej niz w przypad-
ku zachorowania na SM w wieku dorostym?2. Szcze-
goblnie agresywny przebieg choroba ma u najmtod-
szych pacjentéw, ponizej 6. r.z. U nich $redni czas,
ktéry uptywa miedzy pierwszym a drugim rzutem
SM, jest zazwyczaj krétszy niz rok14,

Dalszy przebieg choroby takze rézni sie od ob-
serwowanego u dorostych?27.28, Wazniejsze kliniczne
cechy odrézniajgce SM u dzieci od SM u dorostych
zebrano w Tabeli 3. U dzieci nieco wolniej poste-
puje niepelnosprawno$é¢ w przebiegu SM. Do oce-
ny nasilenia niepelnosprawno$ci najpowszechniej
stosowana jest zmodyfikowana skala Kurtzkego
(EDSS - Expanded Disability Status Scale)?d. Ska-
la ta odzwierciedla wynik szczegdéltowego badania
neurologicznego — zasady oceny stanu pacjenta
w skali EDSS przedstawia Tabela 4. Na przyklad 4
punkty w skali EDSS dzieci osiggaja po okoto 20 la-
tach trwania choroby, podczas gdy dorosli po o§miu
latach. Jednak po uwzglednieniu wieku zachorowa-
nia, okazuje sie, ze osoba, ktéra jako dziecko zacho-
rowala na SM, znacznie wecze$niej, bo w wieku 34
lat, osiggnie 4 pkt w skali EDSS niz dorosty (Sr. 44
lata). Podobnie 7 pkt w skali EDSS dzieci osiggaja
po dluzszej chorobie (37 lat), ale w mtodszym wieku
(50 lat) niz pacjenci doro$li (odpowiednio 30 lat i 63
lata)?2.

Kazdy rzut $rednio pogarsza stan neurologiczny
pacjenta o 0,7 punktu w skali EDSS3. Konieczne
jest zatem wczesne wlaczenie lekéw zmieniajgcych
naturalny przebieg choroby, czyli lekéw immunomo-
dulujacych.

Z punktu widzenia terapii bardzo istotna jest
takze zmiana charakteru choroby z rzutowo-remi-
syjnego na wtérnie postepujacy. U dzieci konwersja
ta dokonuje sie po diuzszym czasie trwania choroby
(§rednio 28 lat), ale w mtodszym wieku ($r. 41 lat) niz
u dorostych (odpowiednio 19 i 52 lata). Wiekszo$¢ le-
kéw immunomodulujacych wplywa na przebieg cho-
roby jedynie w okresie rzutéw i remis;ji.

Przedstawione liczby wskazuja na konieczno$é
szybkiej diagnostyki i leczenia u dzieci z rozpozna-
niem SM. Problematyka ta zostanie oméwiona w dru-
giej czescei artykutu.

dr hab. n. med. Katarzyna Kotulska

Klinika Neurologii i Epileptologii
Instytut ,,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka
04-730 Warszawa, al. Dzieci Polskich 20

”
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