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Pregledni Ëlanek / 
Review articleNujna in najpogostejša stanja v 

podroËju mišiËno-skeletnega sistema − 
pogled pediatriËnega revmatologa 

Urgent and most common conditions 
of the musculoskeletal system − 
a paediatric rheumatologist‘s view

IzvleËek

Revmatske bolezni pri otrocih so redke. ©e manj pogosta so 
nujna stanja v revmatologiji, a jih moramo hitro prepozna-
ti, saj nezdravljena ali neustrezno zdravljena lahko vodijo 
celo v smrt. Pri revmatskih boleznih, ki jih lahko širše poi-
menujemo imunsko posredovane bolezni, so poleg mišiËno
-skeletnega sistema lahko prizadeti tudi vsi ostali organi. 
Najpogostejša revmatska bolezen je kroniËni artritis otro-
štva z resnim zapletom − prizadetostjo vratne hrbtenice in 
oËi −, ki ga pri sistemski obliki lahko spremlja tudi prizade-
tost srca. Med vaskulitisi je najpogostejša Henoch-Schönle-
inova purpura, pri kateri lahko kot nujno stanje nastopita 
prizadetost prebavil in osrednjega živËnega sistema. Pri 
Kawasakijevi bolezni in akutni revmatski vroËici je najtež-
ji zaplet prizadetost srca. Prvi znak omenjenih bolezni so 
lahko težave v podroËju mišiËno-skeletnega sistema, pred-
vsem boleËine in otekline sklepov. Zaplet veËine revmatskih 
bolezni je lahko sindrom aktivacije makrofagov. 

KljuËne besede: otrok, revmatologija, mišiËno-skeletni sis-
tem, artritis, vaskulitis. 

Abstract

Rheumatic diseases in children are rare. Even rarer are the 
emergency conditions in rheumatology that still need to 
be recognized immediately, since untreated or inadequate-
ly treated can lead to death. In rheumatic diseases, which 
can be broadly referred to as immune-mediated diseases, 
besides the musculoskeletal system, all other organs can be 
affected too. The most common rheumatic disease is child-
hood chronic arthritis, where a serious complication affects 
the cervical spine, eyes and in systemic form of arthritis 
also the heart. Among the vasculitides, the most common 
is Henoch-Schönlein purpura, where the severe condition 
affects the gastrointestinal and central nervous system. 
with the Kawasaki disease and acute rheumatic fever, the 
most severe complication is heart disease. Musculoskeletal 
problems, mainly as joint pain or joint swelling, can be one 
of the first signs of these diseases. Macrophage activation 
syndrome may occur as a complication of almost all rheu-
matic diseases.

Key words: child, rheumatology, musculoskeletal system, 
arthritis, vasculitis.
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Uvod

MišiËno-skeletne težave so med pogo-
stejšimi vzroki težav pri otrocih in kot 
take vzrok velikega deleža obiskov 
pri zdravniku (1). V veËini gre za pre-
hodne težave, npr. rastne boleËine in 
reaktivni artritis, medtem ko je kro-
niËni artritis otroštva, ki ga imenuje-
mo juvenilni idiopatski artritis (jIA), 
manj pogost. Revmatske bolezni se 
kažejo z raznoliko kliniËno sliko in lah-
ko poleg mišiËno-skeletnega sistema 
prizadenejo praktiËno vsak organski 
sistem. V sklopu revmatskih bolezni v 
podroËju mišiËno-skeletnega sistema 
nujnih stanj ni, ampak se nujna stanja 
pojavljajo kot sistemski zapleti revmat-
skih bolezni. V prispevku predstavlja-
mo najpogostejše revmatske bolezni in 
njihovo zdravljenje ter v okviru posa-
mezne bolezni poudarjamo resne zap-
lete, ki zahtevajo hitro, celo nujno 
ukrepanje. 

Juvenilni idiopatski 
artritis (JIA)

jIA je najpogostejša kroniËna revmat-
ska bolezen pri otrocih in druga najpo-
gostejša kroniËna pediatriËna bolezen 
(2,3). Opredelimo ga kot artritis nezna-
ne etiologije, ki se zaËne pred dopol-
njenim 16. letom starosti, pri Ëemer 
mora vnetje sklepov trajati vsaj šest 
tednov ob izkljuËitvi vseh ostalih vzro-
kov artritisa (4). Po Klasifikaciji medna-
rodnega združenja za revmatologijo v 
skupino jIA uvršËamo sedem kliniËnih 
podtipov bolezni, ki jih predstavljamo 
v prispevku Artritis pri otroku (4). 

Prizadetost vratne hrbtenice pomeni 
težak potek jIA in se pojavlja pred-
vsem pri poliartikularnem artritisu in 
pri sistemski obliki jIA (SjIA) (5). Cervi-
kalni artritis se kliniËno kaže z boleËi-
no in okorelostjo vratu, tortikolisom, 
zmanjšanim obsegom gibanja, glavo-
bolom, obrazno in ušesno boleËino 
ter znaki cervikalne mielopatije (6). Z 
odsotnostjo znaËilne kliniËne slike ne 
moremo izkljuËiti subkliniËnega vnetja 

in strukturnih sprememb vratne hrb-
tenice (7). Atlantoaksialna subluksacija 
lahko povzroËi kompresijo hrbtenjaËe, 
ki je nujno stanje, saj lahko vodi do 
travmatske tetraplegije in nenadne 
smrti (5). Artritis vratne hrbtenice je 
slab prognostiËni dejavnik in zahte-
va agresivno zdravljenje, npr. uved-
bo zdravljenja z glukokortikosteroidi 
(gKS) in biološkimi zdravili, tj. z zaviral-
ci TNf−α (5,6). Ob pojavu nevroloških 
izpadov, ki so pozen znak spregledane 
bolezni, v praksi pa se z njimi tudi red-
ko sreËujemo, pride v poštev kirurško 
zdravljenje (5). 

Pri vseh bolnikih z jIA je veËje tveganje 
kroniËnega iridociklitisa ali uveitisa, ki 
lahko ob neprepoznanju ter poznem in 
neustreznem zdravljenju vodi v trajno 
okvaro vida ali celo v slepoto. KroniËni 
iridociklitis ali uveitis se lahko pojavi 
pri vseh podtipih jIA, razen pri SjIA, 
pri katerem je zelo redek (8). Zdrav-
nik na primarni ravni mora ob pojavu 
težav z oËmi pri otroku z jIA pomisliti 
na imunsko posredovano oËesno vne-
tje in otroka napotiti k oftalmologu. 
Težave z oËmi v smislu rdeËega oËesa 
navajajo le veËji otroci, pri katerih se 
vnetje pojavlja v sklopu podtipa jIA 
artritis z entezitisom. Otroci z oligo- 
ali poliartikularnim jIA, ki imajo lah-
ko protijedrna protitelesa (ANA) in 
veËje tveganje uveitisa, ob prisotno-
sti oËesnega vnetja navadno nimajo 
nobenih težav, zato so potrebni redni 
kontrolni pregledi pri oftalmologu (8). 
Zdravljenje je najprej lokalno z gluko-
kortikosteroidnimi oËesnimi kapljica-
mi, midriatiki in lokalnimi injekcijami 
glukokokortikosteroidov. »e se vnetje 
ob lokalnem zdravljenju ne umiri ali 
se celo ponavlja, je indicirano tudi sis-
temsko zdravljenje z metotreksatom in 
zaviralcem TNf-α. Za zdravljenje uvei-
tisa je od zaviralcev TNf-α registrirano 
zdravilo adalimumab (Humira®) (9).

Perikardialni in/ali plevralni izliv se 
lahko pojavi pri SjIA, ki ga ima 5-15 
% otrok z jIA (10). SjIA je po definici-
ji artritis enega ali veË sklepov s povi-
šano telesno temperaturo, ki traja 
vsaj dva tedna, prisoten pa mora biti 

tudi vsaj eden od naslednjih znakov: 
znaËilen, drobno rožnat izpušËaj ob 
nastopu povišane telesne tempera-
ture; generalizirana limfadenopatija; 
hepatomegalija in/ali splenomegalija; 
serozitis (perikarditis, plevralni ali peri-
kardialni izliv, redko peritonitis) (4). 
Prepoznavanje sistemskega artritisa je 
pogosto zelo zahtevno, saj v zaËetku 
artritis pogosto ni prisoten in nastopi 
šele kasneje v poteku bolezni (11, 12). 
Pomembno je, da izkljuËimo okužbo 
(sepsa, bakterijski endokarditis, viro-
za) in maligne bolezni (levkemija, 
limfom, nevroblastom) (12). V diferen-
cialni diagnozi moramo pomisliti tudi 
na kroniËno vnetno Ërevesno bolezen, 
sistemske vezivnotkivne bolezni, aku-
tno revmatsko vroËico in avtoinfla-
matorne bolezni (13, 14). Zdravljenje 
je sistemsko in lokalno. Potrebna je 
uvedba protivnetnih zdravil. Najprej 
uvedemo nesteroidno antirevmatsko 
zdravilo (NSAR), Ëe perikardialni in/ali 
plevralni izliv vztrajata ali celo napre-
dujeta, pa moramo uvesti zdravljenje z 
gKS in vËasih tudi zaviralcem IL-1, ana-
kinro. Pri obsežnem perikardialnem/
plevralnem izlivu je potrebna izpraznil-
na punkcija (15, 16). 

Najtežji zaplet jIA je sindrom aktivacije 
makrofagov (MAS), ki je nujno stanje 
in se lahko pojavlja tudi pri drugih rev-
matskih boleznih, zato ga opisujemo v 
posebnem poglavju.

Sindrom aktivacije 
makrofagov (MAS) 

MAS je življenje ogrožajoËe stanje, 
ki je najpogosteje zaplet sistemskega 
artritisa, lahko pa tudi drugih revmat-
skih bolezni, npr. sistemskega eritema-
toznega lupusa (SLE) in Kawasakijeve 
bolezni (17). MAS je sistemska vnetna 
reakcija, pri kateri pride do Ëezmerne 
aktivacije limfocitov T in makrofagov 
z nenadzorovanim sprošËanjem prov-
netnih citokinov (18,19). Aktivacijska 
kaskada povzroËi moËno, potencialno 
življenje ogrožajoËo sistemsko vnetno 
reakcijo (20). MAS poteka podobno kot 
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hemfagocitna limfohistiocitoza (HLH), 
zato ga nekateri uvršËajo v skupino 
sekundarne HLH, in sicer kot poseb-
no entiteto, ki se pojavlja predvsem v 
sklopu revmatskih bolezni, lahko tudi 
kot posledica okužbe in pri malignih 
boleznih (21). 

MAS razvije 5−8 % otrok s sistemskim 
artritisom, umrljivost pa je 8−20 % 
(12). KliniËno se zaplet kaže z nag-
lim poslabšanjem stanja z vztrajajoËo 
povišano telesno temperaturo, panci-
topenijo, hepatosplenomegalijo, ence-
falopatijo, limfadenopatijo, motnjami 
jetrne funkcije in motnjami strjevanja 
krvi (14). Pogosto se kliniËna slika MAS 
prekriva s kliniËno sliko osnovne rev-
matske bolezni, kar otežuje zgodnje 
prepoznanje bolezni. V veliko pomoË 
pri obravnavi bolnika s kliniËno sliko, 
ki bi lahko nakazovala MAS, je labora-
torijska slika, ki kaže pancitopenijo, pri 
kateri se najhitreje zmanjšuje število 
trombocitov (17, 22). Visoke vrednosti 
CRP vztrajajo ali se priËnejo zniževati, 
paradoksno pride do znižanja vrednos-
ti SR. ZnaËilne so povišane vrednosti 
feritina. »e bolezni ne prepoznamo in 
napreduje, pride do znižanja vrednosti 
fibrinogena, ki je v zaËetni fazi lahko 
še povišan (17). Smernic za postavitev 
diagnoze MAS še ni, mednarodno pa 
velja konsenz: ≈Bolnika s sistemskim 
artritisom oz. sumom na sistemski 
artritis, ki ima povišano telesno tem-
peraturo, moramo zdraviti, kot da ima 
MAS, Ëe je laboratorijska vrednost feri-
tina veËja od 684 µg/l, v laboratorijskih 
izvidih pa sta prisotna vsaj 2 od 4 zna-
kov: trombociti ≤ 181 x 109/l, aspartat 
aminotransferaza (AST) > 0,8 µkat/l, 
trigliceridi > 1,76 mmol/l in fibrinogen 
≤ 3, 6 g/l (23). 

Ob prepoznavi bolezni takoj priËnemo 
z zdravljenjem. »e ne moremo izkljuËi-
ti okužbe, hkrati zdravimo s protimi-
krobnimi zdravili. V splošnem velja, da 
je zdravljenje MAS enako ne glede na 
sprožitelja. Zdraviti priËnemo z visoki-
mi intravenskimi odmerki gKS 3 dni oz. 
do izboljšanja kliniËne in laboratorij-
ske slike, nato pa preidemo na oralno 
zdravljenje z gKS (15). Pri kritiËno bol-

nih oz. bolnikih, pri katerih ni prišlo do 
izboljšanja kliniËne slike, pride v poštev 
zdravljenje s ciklosporinom in z zaviral-
cem citokina IL-1, anakinro. Redko pri-
de v poštev zdravljenje z intravenskimi 
imunoglobulini (IVIg), zlasti tedaj, ko 
okužbe ne moremo izkljuËiti z veliko 
verjetnostjo (24, 25, 26). Pri rezistentni 
bolezni preidemo na kemoterapevtski 
protokol za zdravljenje primarne HLH, 
ki poleg ciklosporina vkljuËuje tudi 
zdravljenje z deksametazonom in eto-
pozidom (15).

Henoch-Schönleinova 
purpura (HSP)

HSP je IgA-vaskulitis drobnega žilja in 
je najpogostejša oblika sistemskega 
vaskulitisa pri otrocih. V veliki veËini 
primerov je samoomejujoËa bolezen, 
ki lahko pripelje do življenje ogroža-
joËih zapletov (27, 28).

KlasiËna tetrada vkljuËuje tipno purpu-
ro brez trombocitopenije ali koagulo-
patije, artritis oz. artralgijo, boleËine 
v trebuhu in ledviËno bolezen. Za dia-
gnozo morata biti prisotni vsaj 2 od 4 
meril. Pri bolnikih z nejasno diagno-
zo opravimo biopsijo kože ali ledvic, 
ki pokaže levkocitoklastiËni vaskulitis 
s prevlado depozitov IgA (29). Ker so 
male žile prisotne povsod, je lahko pri-
zadet vsak organ. 

Artritis se lahko pojavi pri kar 84 % bol-
nikov. Ima akuten zaËetek, je oligoarti-
kularen in migratoren. Izzveni v nekaj 
dneh ali tednih. Prizadeti so veliki skle-
pi spodnjih udov in redkeje tudi sklepi 
zgornjih udov. So otekli in boleËi, niso 
pa toplejši ali pordeli. Izliva ni, priso-
tna pa je periartikularna oteklina. Pri 
15 % primerov je artritis oz. artralgi-
ja prvi znak bolezni. Dokler bolnik ne 
razvije znaËilnega izpušËaja, moramo v 
diferencialni diagnozi pomisliti tudi na 
druge revmatske bolezni (30). 

Prizadetost ledvic se najpogosteje 
kaže kot hematurija s proteinurijo ali 
brez nje in se pojavi kot pozen zaplet 
bolezni. Navadno ni nujno stanje in se 

razvija poËasi. Pri veËini otrok s HSP je 
ledviËna bolezen veËinoma blaga (31). 
Težak potek ledviËne bolezni se pojavi 
pri manj kot 10 % bolnikov in pri manj 
kot 1 % bolnikov napreduje do konËne 
ledviËne odpovedi (32). 

gastrointestinalni (gI) simptomi so 
lahko blagi in prehodni (npr. difuzna, 
intermitentna, koliËna boleËina v tre-
buhu, bruhanje), lahko pa pride do nuj-
nih stanj, kot so masivna krvavitev iz 
prebavil, ishemija, nekroza Ërevesa in 
predrtje (perforacija) Ërevesa (33). Naj-
pogostejši gI zaplet je intususcepcija, 
ki je v 60 % primerov ileoilealna (34). 

Vaskulitis osrednjega živËnega siste-
ma je redek zaplet HSP, ki se kliniËno 
kaže kot glavobol, motnje zavesti, krËi, 
žarišËni nevrološki izpadi in motnje 
vida. Lahko se pojavijo možganski 
edem, hipertenzivna encefalopatija, 
znotrajmožganska krvavitev, trombo-
za venskih sinusov in sindrom posteri-
orne reverzibilne encefalopatije (PRES). 
Sindrom PRES je redek, a hud zaplet 
HSP in zahteva takojšnje zdravljenje. 
KliniËno se kaže s prej naštetimi zna-
ki, na magnetnoresonanËnem posnet-
ku (MRI) pa vidimo žarišËen cerebralni 
edem subkortikalne bele možgano-
vine parieto-okcipitalno. Bistvenega 
pomena pri zdravljenju so nadzoro-
vanje krvnega tlaka, zmanjšanje ede-
ma, zdravljenje krËev in odstranitev 
vzroËnega dejavnika (35). Ocenjujejo, 
da ima 20 % bolnikov, ki imajo v sklopu 
HSP prizadeto osrednje živËevje, dolgo-
roËne posledice, kot so okvare vidnega 
polja, motnje govora, žarišËni nevrolo-
ški primanjkljaji ali epilepsija (36).

VeËina bolnikov s HSP okreva sponta-
no. V bolnišnico sprejmemo bolnike, 
ki potrebujejo parenteralno hidracijo, 
imajo hude boleËine v trebuhu, krvavi-
tev iz prebavil, spremembe zavesti, hud 
artritis, ledviËno odpoved, hipertenzi-
jo ali nefrotski sindrom. Zdravljenje je 
simptomatsko ter vkljuËuje hidracijo in 
poËitek. Nesteroidna protivnetna zdra-
vila (NSAR), npr. naproksen, predpiše-
mo ob sklepni boleËini in boleËinah v 
trebuhu, kontraindicirani pa so pri bol-
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nikih z aktivno krvavitvijo iz prebavil 
ali glomerulonefritisom (37). Upora-
ba sistemskih gKS pri HSP je kontro-
verzna. Hitro izboljšajo simptome, a na 
kliniËni potek bolezni ne vplivajo, zato 
jih ne priporoËamo za rutinsko upora-
bo. Uvedemo jih pri bolnikih s hudo 
boleËino v trebuhu s hkratno krvavi-
tvijo iz gIT in pri hudi prizadetosti led-
vic. Takšne bolnike moramo natanËno 
spremljati, saj lahko sistemski gKS zab-
rišejo simptome resnih zapletov (38). 
Intususcepcija zahteva kirurški poseg, 
ki je lahko tvegan, ker je Ërevesna ste-
na zaradi vaskulitisa krhka (39). »e ni 
prišlo do pomembne ledviËne priza-
detosti, bolezen izzveni v enem mese-
cu. Pri tretjini bolnikov se bolezen vsaj 
enkrat ponovi, tipiËno v prvih štirih 
mesecih, a so ponovitve blažje in bolj 
kratkotrajne (40).

Kawasakijeva bolezen (KB)

KB je drugi najpogostejši vaskulitis v 
otroštvu in eden glavnih vzrokov pri-
dobljene srËne bolezni otrok v razvi-
tem svetu (41). KliniËni znaki so odraz 
sistemskega vnetja srednje velikih 
arterij. 

DiagnostiËna merila vkljuËujejo vroËi-
no, ki traja ≥ 5 dni, in prisotnost vsaj 
4 od 5 znakov: obojestranski neeksu-
dativni konjunktivitis, spremembe na 
ustni sluznici, polimorfen izpušËaj, 
spremembe na udih in cervikalno lim-
fadenopatijo z vsaj eno bezgavko, veË-
jo od 1,5 cm (42, 43). Znaki se znaËilno 
razvijejo po predhodni okužbi dihal ali 
prebavil (44). Otroci, ki ne izpolnjujejo 
meril, imajo lahko atipiËno oz. nepo-
polno sliko KB, ki je bolj pogosta pri 
dojenËkih, mlajših od 6 mesecev (45).

Artritis ni diagnostiËno merilo, a se 
pojavi pri kar 25 % bolnikov. gre za 
oligoartritis, ki zajame veË interfalan-
gealnih sklepov in velike sklepe, pred-
vsem kolena in gležnje (46). 

KB lahko povzroËi razliËne srËno-žil-
ne zaplete, med drugim anevrizme 
koronarnih arterij, kardiomiopati-

jo z zmanjšano krËljivostjo miokarda 
in srËnim popušËanjem, regurgitacijo 
zaklopk (najpogosteje mitralne zaklo-
pke) in perikardialni izliv. Zmanjšana 
funkcija ventriklov med akutno fazo je 
v redkih primerih huda in lahko vodi 
v akutno srËno popušËanje. Z zdravlje-
njem z IVIg se funkcija ventriklov 
obiËajno hitro popravi (47). 

Najpomembnejši zaplet KB so anomali-
je koronarnih arterij (AKA), ki vkljuËu-
jejo dilatacije, anevrizme in stenoze. 
Nastanejo pri Ëetrtini bolnikov, a gre 
veËinoma za manjše razširitve in ne 
prave anevrizme. Anevrizme se razvi-
jejo po prvih 10 dneh bolezni. Bolniki, 
ki jih zdravimo z IVIg v prvih 10 dneh, 
imajo za 75 % manjše tveganje razvoja 
AKA in za veË kot 95 % manjšo umrlji-
vost (48). Razširitev koronarnih arterij 
za manj kot 8 mm navadno postopno 
izzveni, toda tudi makroskopsko nor-
malne žile ne kažejo normalne žilne 
reaktivnosti, zato moramo bolnike 
dolgoroËno slediti (49, 50). Bolnike z 
gigantskimi anevrizmami, velikimi ≥ 8 
mm, najbolj ogroža miokardni infarkt, 
saj pri polovici takšnih anevrizem pri-
de do obstrukcije. Smrtnost pri KB je 
nizka in je posledica miokardnega 
infarkta, aritmije ali redkeje rupture 
anevrizme (51). 

MAS je redek in prav tako življenje 
ogrožajoË zaplet KB, na katerega 
moramo pomisliti pri bolnikih z vztraja-
joËo vroËino po zdravljenju z IVIg (52). 

KB zdravimo z enim odmerkom IVIg 
2 g/kg TT v 8−12 urah. Med akutno 
fazo bolnike zdravimo z aspirinom v 
odmerku 30−50 mg/kg TT/dan: 4, naj-
veË 4 g/dan, ob znižanju telesne tem-
perature pa odmerek zmanjšamo na 
3−5 mg/kg TT/dan za vsaj 4−6 tednov 
(46). VroËina vztraja ali se ponovi pri 
10−20 % bolnikov, zdravljenih z IVIg 
in aspirinom, in je najmoËnejši dejav-
nik tveganja za nastanek AKA (53). 
Pri bolnikih z refraktorno KB odme-
rek IVIg ponovimo ali se odloËimo za 
pulzno intravensko zdravljenje z gKS, 
v poštev pa pridejo tudi zaviralci TNf-α 
ali IL-1 (46, 54).

Akutna revmatska 
vroËica (ARV)

ARV je zakasnela, nesupurativna pos-
ledica okužbe žrela z betahemoli-
tiËnim streptokokom skupine A (SgA), 
ki se pojavi 2−4 tedne po faringitisu 
(55). Pri nas je redka bolezen s pojav-
nostjo 1,25 na 100.000 otrok (56).

Za postavitev diagnoze morajo biti 
izpolnjena jonesova merila, ki jih pred-
stavljamo v prispevku Artritis pri otro-
ku. Diagnozo lahko postavimo, Ëe sta 
izpolnjeni dve glavni merili ali eno glav-
no merilo in dve pomožni merili pri bol-
niku z dokazano okužbo s SgA (57). 

Artritis je obiËajno prvi kliniËni znak 
ARV in se pojavi do 21. dneva po 
faringitisu. ZnaËilnosti artritisa pri 
ARf opsujemo v prispevku Artritis pri 
otroku. 

Najbolj resna manifestacija ARf je 
karditis, ki lahko zajame celotno srce 
(57). PrevladujoË je valvulitis mitralne 
in aortne zaklopke, ki se zaËne v treh 
tednih po faringitisu in ga kliniËno pre-
poznamo kot nov srËni šum. Bolniki 
imajo lahko težko, življenje ogrožajoËo 
obliko bolezni, ki se kaže s pomembno 
kardiomegalijo, kongestivnim srËnim 
popušËanjem in srËnim blokom tret-
je stopnje. Nezdravljen karditis vodi v 
zaplet ARV − vztrajajoËo mitralno in/
ali aortno regurgitacijo ali zožitev oz. 
revmatsko bolezen srca, ki se pojavi 
pri polovici bolnikov, ki so imeli kar-
ditis (58). Vsi bolniki z ARV, ki smo jih 
zdravili na PediatriËni kliniki v Ljublja-
ni v letih 2008−2014, so imeli karditis 
z insuficienco zaklopk, en bolnik pa 
je imel atrioventrikularni blok tretje 
stopnje in je potreboval zaËasni srËni 
spodbujevalnik. Po akutni fazi ARV 
32 % bolnikov ni imelo sprememb na 
srcu, 58 % pa minimalno oz. blago in 
11 % zmerno valvularno insuficienco. 
Vsi živijo normalno življenje brez ome-
jitev (55).

ARV zdravimo z acetilsalicilno kislino v 
odmerku 80−100 mg/kg TT/dan. V zad-
njem Ëasu aspirin zamenjujejo novejši 
NSAR, kot je naproksen, predvsem v 
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primerih, ko so prisotni neželeni uËin-
ki zdravljenja z visokimi odmerki ace-
tilsalicilne kisline (59). Bolnike s hudim 
karditisom in akutnim srËnim popušËa-
njem zdravimo z obiËajnimi zdravili za 
srËno popušËanje in z gKS. Primarna 
preventiva ARV je ustrezno antibio-
tiËno zdravljenje faringitisa v prvih 9 
dneh po zaËetku streptokokne okuž-
be, ki v veËini primerov prepreËi ARV 
(60). Zaradi nagnjenosti k ponovitvi 
ARV ob nadaljnjih okužbah s SgA je 
pomembna sekundarna preventiva 
(61). Bolnike dolgoroËno zdravimo z 
dolgodelujoËim penicilinom g intra-
muskularno na 21−28 dni. Pri ARV z 
vztrajajoËo okvaro zaklopk priporoËa-
mo profilakso 10 let ali do 40. leta (kar 
je dlje), vËasih doživljenjsko; pri ARV s 
karditisom brez okvare zaklopk 10 let 
ali do 21. leta (kar je dlje) in pri ARV 
brez karditisa 5 let ali do 21. leta (kar 
je dlje) (62). 

Juvenilni dermatomiozitis 
(JDM) 

jDM je najpogostejša idiopatska vne-
tna miopatija v otroštvu in je zelo 
redka bolezen. je sistemska, avtoimun-
ska, kapilarna vaskulopatija, ki najpo-
gosteje prizadene mišice in kožo. Za 
postavitev diagnoze morajo biti izpol-
njena 4 od 5 meril: znaËilen izpušËaj 
(heliotropni dermatitis, gottronove 
papule), simetriËna oslabelost proksi-
malnih mišic, miozitis ob biopsiji mišic, 
povišane vrednosti mišiËnih encimov v 
serumu in znaki miopatije na elektro-
miografiji (63). 

jDM ima razliËen potek − lahko je blag 
in omejen na kožo, lahko pa težak s 
prizadetostjo velikih organov, hitro 
napredujoËo in hudo oslabelostjo mišic 
in z ulceracijami kože (64). Ob težkem 
poteku bolezni so prizadete požiralne 
mišice in glasilke, kar se kaže z nezmo-
žnostjo požiranja in nosljajoËim govo-
rom. Akutni vaskulitis Ërevesa lahko 
vodi do ishemije in predrtja (perfora-
cije) Ërevesa ter krvavitve iz prebavil, 
ki sta potencialno življenje ogrožajoËi 

stanji. Tudi difuzna alveolna krvavitev 
in pnevmomediastinum sta življenje 
ogrožajoËi stanji. Pomembna vzroka 
smrti sta intersticijska bolezen pljuË 
in aspiracijska pljuËnica. Prizadeto je 
lahko srce (perikarditis, miokarditis, 
aritmija), kar je prav tako lahko nujno 
stanje. Redko je prizadet OŽS, kar se 
kaže s krËi in motnjo zavesti (65). 

jDM zdravimo z visokimi odmerki 
gKS, ki jih kombiniramo z metotre-
ksatom. Ob nezadostnem odgovoru 
na zdravljenje lahko dodamo IVIg, 
ciklosporin ali ciklofosfamid (64). Bol-
niki s kroniËnim, perzistentnim jDM 
imajo lahko vztrajajoËe zaplete, kot so 
kroniËna boleËina, kalcinoza, kontrak-
ture mišic, lipodistrofija, nizka rast in 
osteoporoza, zato je pomembno, da 
jih zgodaj prepoznamo in agresivno 
zdravimo (66). 

Sistemski eritematozni 
lupus (SLE) 

SLE je v otroštvu redka bolezen. je 
kroniËna vnetna avtoimunska bole-
zen s prisotnostjo avtoprotiteles, ki 
lahko zaradi odlaganja avtoimunskih 
kompleksov, aktivacije komplementa 
in vnetnega dogajanja v mikrocirku-
laciji prizadene vse organe ter poteka 
z zagoni in remisijami (67). Diagnozo 
postavimo na osnovi kliniËnih in labo-
ratorijskih meril, ki so zajeta v klasifi-
kacijskih merilih Ameriškega združenja 
za revmatologijo, pri Ëemer mora bol-
nik izpolnjevati 4 od 11 meril kadar koli 
od zaËetka bolezni (68). Sklepno vnetje 
spominja na artritis pri jIA, prizadet je 
lahko kateri koli sklep, najveËkrat pa 
se pojavlja simetriËni, neerozivni artri-
tis (3, 67, 69).

LedviËna prizadetost je eden naj-
težjih zapletov pri otrocih s SLE in jo 
ugotavljamo pri 50− 70 % bolnikov. 
Najpogosteje prizadene glomerul − t. 
i. lupusni nefritis, medtem ko intersticij 
le redko. KliniËno se prizadetost led-
vic kaže na razliËne naËine in z razliËno 
jakostjo, od minimalne proteinurije in 

mikroskopske hematurije vse do pro-
teinurije nefrotskega obsega, hiper-
tenzije, perifernih edemov in ledviËne 
insuficience ali akutne ledviËne odpo-
vedi, ki je nujno stanje (3, 69).

SLE vaskulitis se pojavlja pri 11−36 % 
bolnikov s SLE. KliniËna slika vaskuliti-
sa je zelo široka ter je odvisna od vrste 
in velikosti prizadetega žilja (arterije, 
vene, kapilare) in prizadetega mes-
ta (koža, notranji organi). Vaskulitis 
navadno nastopi ob zagonu bolez-
ni, ob prisotnosti sistemskih znakov, 
kot so vroËina, utrujenost in izguba 
telesne teže. Najpogostejše so kožne 
spremembe (purpure, petehije, papu-
lonodularne lezije, retikularni livedo 
itd.), pri katerih je prizadeto drob-
no žilje. Ob vaskulitisu srednjega in 
velikega žilja lahko pride do življenje 
ogrožajoËih stanj, kot sta mezenteriËni 
vaskulitis in difuzna alveolna krvavi-
tev ob pulmonalnem vaskulitisu (70). 
MezenteriËni vaskulitis je nujno stanje, 
ki povzroËi ishemijo Ërevesa ter lahko 
vodi do perforacije in krvavitve, umr-
ljivost pa je kar 50 %. KliniËno se kaže 
z akutno, difuzno trebušno boleËino, 
lahko s slabostjo, bruhanjem, drisko in 
hematohezijo. Diagnozo postavimo z 
raËunalniško tomografijo (CT) trebu-
ha. Zdravimo z visokimi odmerki gKS, 
ob težji kliniËni sliki tudi s ciklofosfa-
midom. Pri nekrozi in perforaciji Ëreve-
sa je nujno operativno zdravljenje (70, 
71). V sklopu prizadetosti žilja se kot 
redko, a nujno stanje pojavlja trom-
botiËna trombocitopeniËna purpura 
(TTP), ki je trombotiËna mikroangio-
patija. Diagnozo postavimo ob triadi 
akutna ledviËna odpoved, trombocito-
penija in prizadetost OŽS. Zdravimo s 
plazmaferezo in visokimi odmerki gKS 
ter po potrebi z ostalimi imunosupre-
sivi (69).

Težji zapleti bolezni se lahko pojavijo 
tudi ob prizadetosti živËnega sistema, 
kjer sta lahko prizadeta tako osrednji 
živËni sistem kot periferni živËni sis-
tem. Opisanih je 19 nevropsihiatriËnih 
sindromov (72). Prizadetost živËevja 
se kaže z glavoboli, psihozami, epi-
leptiËnimi napadi, možganskožilnimi 
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boleznimi, kognitivnimi motnjami in 
motnjami razpoloženja (73). Nevro-
loški simptomi se redko pojavljajo 
samostojno, saj navadno prihaja do 
prekrivanja veË simptomov (69). Nujna 
stanja so možganskožilni zapleti (mož-
ganska kap, tranzitorna ishemiËna 
ataka, TIA), epileptiËni napadi in tran-
sverzni mielitis. Možganskožilne zap-
lete zdravimo z antiagregacijskimi in/
ali antikoagulantnimi zdravili v prime-
ru tromboze, epileptiËne napade pa 
s protiepileptiËnimi zdravili. V poštev 
pridejo tudi gKS in druga imunosup-
resivna zdravila, med drugim ciklofos-
famid, ki ga lahko uporabimo tudi pri 
transverznem mielitisu (69, 71, 73, 74). 

Perikarditis in/ali plevritis se kot zaple-
ta pojavljata pri 30 % otrok s SLE (75, 
76). Pri perikarditisu z izlivom lah-
ko pride do nujnega stanja, življenje 
ogrožajoËe tamponade srca. Pri sumu 
na tamponado opravimo urgentno 
ehokardiografijo. Tamponado srca raz-
rešimo s terapevtsko perikardiocente-
zo, zdravimo pa z gKS in po potrebi 
z ostalimi imunosupresivi (15). Na srcu 
lahko poleg perikarditisa ugotavljamo 
tudi prizadetost endokarda, miokarda 
in koronarnega žilja (77, 78). Plevritis s 
plevralnim izlivom ali brez njega je naj-
pogostejši pljuËni zaplet SLE. Zdravimo 
z NSAR, ob težji kliniËni sliki pa uve-
demo gSK (79). Akutni lupusni pnev-
monitis, difuzna alveolna krvavitev, 
pljuËna hipertenzija in pljuËni embo-
lizmi so redka, a nujna stanja, ki zah-
tevajo hitro in agresivno ukrepanje (77, 
79, 80).

Nujno stanje, ki se lahko pojavi pri 
bolniku z SLE, je MAS (69). Citopenija, 
vroËina in limfadenopatija so znaËilni 
za zagon vnetja in za MAS, hiperferiti-
nemija pa je bolj znaËilna za MAS (17). 

SLE zdravimo z visokimi odmerki sis-
temskih kortikosteroidov, pri Ëemer 
dnevni odmerek skozi veË mesecev 
postopno znižujemo. Bolniki pogos-
to potrebujejo tudi zdravljenje z osta-
limi imunosupresivnimi zdravili, kot 
so hidroksiklorokin, ciklofosfamid, 
mikofenolat mofetil in azatioprin. Pri 

nujnih stanjih takoj uvedemo pulzno 
zdravljenje z gKS, v primeru prizade-
tosti OŽS in lupusnega nefritisa težje 
stopnje pa pride v poštev tudi zdravlje-
nje s ciklofosfamidom in z biološkim 
zdravilom rituksimabom (81).

Takayasujev arteritis (TA)

TA je pri otrocih zelo redka bolezen. 
gre za vaskulitis aorte in njenih vej. 
Zaradi vnetja pride do zadebelitve ste-
ne žil ter poslediËnih zožitve in žilne 
insuficience. Na podroËju mišiËno-ske-
letnega sistema se pri polovici bolni-
kov pojavijo artralgije in mialgije, manj 
pogost je sinovitis. Zaradi slabe perfu-
zije pride do klavdikacij v udih in do 
angine pektoris.

Ob prizadetosti karotidnih arterij, ki se 
kaže s karotidinijo, pride zaradi slab-
še perfuzije možganov do nevroloških 
manifestacij, pri težkem poteku bolez-
ni pa celo do krËev, možganske kapi. 
Takoj moramo uvesti imunosupresivno 
zdravljenje s pulzi gKS. V poštev pride-
jo tudi zaviralci TNf-α, Ëe se bolezen ne 
umiri ob zdravljenju z gKS in klasiËnimi 
imunomodulatornimi zdravili. Uporab-
ljamo predvsem metotreksat. 

Do življenje ogrožajoËih stanj lahko 
pride tudi ob prizadetosti drugih žil, 
predvsem ledviËnih arterij, ko ima lah-
ko bolnik hudo hipertenzijo. V tem 
primeru je poleg imunosupresivne-
ga potrebno tudi antihipertenzivno 
zdravljenje. Redek zaplet v pozni fazi 
bolezni so anevrizme, ki lahko rupturi-
rajo (82, 83).

Težko potekajoËe 
okužbe pri bolnikih z 
revmatskimi boleznimi 

Otroci z revmatskimi boleznimi umira-
jo zaradi vzrokov, povezanih z osnov-
no boleznijo (težak potek, zapleti), in 
zaradi vzrokov, povezanih z imunosup-
resivnim zdravljenjem, predvsem z 

okužbami (84). Bolniki z revmatskimi 
boleznimi so zaradi osnovne bolezni 
in pogoste uporabe visokih odmerkov 
gKS ter imunosupresivnih in imuno-
modulatornih zdravil imunsko osla-
bljeni (69). Uporaba omenjenih zdravil 
poveËuje tudi tveganje okužb in nji-
hovega težjega poteka. VeËje je tudi 
tveganje oportunistiËnih okužb. Upo-
raba sistemskih gKS poveËa tveganje 
pljuËnice, okužb kože, lokalne kandidi-
aze, oportunistiËnih okužb in reaktiva-
cije VZV. »e se bolnik, ki prejema gKS, 
okuži z virusom noric, je lahko življenj-
sko ogrožen, okužba pa najveËkrat 
poteka v hudi obliki. Izmed imuno-
modulatornih zdravil je z najvišjim 
tveganjem okužb, kot so hude okuž-
be dihal, seËil, kože, sinusov, septiËni 
šok ter oportunistiËne glivne in virus-
ne okužbe, povezan ciklofosfamid (84). 
Zaviralci TNf-α (adalimumab, infliksi-
mab, etanercept) pomembno poveËa-
jo nevarnost nastanka hudih okužb in 
tveganje oportunistiËnih okužb, zlas-
ti tuberkuloze, kandidoze, pasovca, 
pljuËnice, povroËene s povzroËiteljem 
Pneumocystis jirovecii, ter razsejane 
okužbe z L. monocytogenes, virusom 
citomegalije, endemskimi glivami itd. 
Tveganje okužb je poveËano tudi pri 
uporabi rituksimaba (monoklonsko 
protitelo proti molekuli CD20), tocili-
zumaba (antagonist receptorja za IL-6) 
in anakinre (antagonist receptorja za 
IL-1). Pri hujših infekcijskih boleznih 
moramo zdravljenje z biološkimi zdra-
vili ukiniti takoj, pri uporabi monok-
lonskih protiteles pa je potrebna tudi 
plazmafereza (85). 

ZakljuËek

V preglednem prispevku smo predsta-
vili najpogostejša in nujna stanja v rev-
matologiji. Nujna stanja so redka, a jih 
moramo Ëim prej prepoznati, saj lah-
ko ogrožajo življenje ter vodijo v trajne 
posledice in celo v smrt. Pri vseh opisa-
nih boleznih je lahko prizadet mišiËno
-skeletni sistem, pri veËini pa tudi 
življenjsko pomembni organi. Osnova 
zdravljenja so glukokortikosteroidi, ki 
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so najmoËnejše protivnetno zdravilo s 
hitrim uËinkovanjem in zato izjemno 
pomembni pri zdravljenju življenje 
ogrožajoËih stanj. Ker ima dolgotraj-
no zdravljenje z visokimi odmerki šte-
vilne neželene uËinke, so pri zgodnjem 
zdravljenju revmatskih bolezni vse bolj 
pomembna novejša biološka zdravi-
la. »eprav so se izkazala kot uspešna, 
moramo biti pozorni na njihove neže-
lene uËinke. Kljub splošnemu podaljša-
nju preživetja bolnikov z revmatskimi 
boleznimi okužbe ostajajo glavni vzrok 
obolevnosti in umrljivosti.
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