KURS Z ZAKRESU METABOLOMIKI | PROTEOMIKI
Metabolizm kostny

Cichy zlodziej kosci- problem wieku
rozwojowego?
Dr hab. n. med. Elzbieta Jakubowska-Pietkiewicz

Klinika Pediatrii, Patologii Noworodka i Choréb Metabolicznych Kosci
Uniwersytet Medyczny w todzi
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W Europie srednio co
30 sekund dochodzi do
«=zdrowa koé¢ ztamania w nastepstwie
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Osteoporoza

choroba szkieletu charakteryzujaca sie niska masg kostng i zaburzeniami
architektury tkanki kostnej prowadzgcymi do zwiekszonej tamliwosci kosci
i podatnosci na ztamania amJ med 1993
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Osteoporoza jest chorobg spoteczng, poniewaz

* W oparciu o kryteria WHO w 2010 roku u 27,5 min 0s6b w wieku 50-84 lata
rozpoznano osteoporoze, byto to 22 min kobiet i ok. 5,5, mln mezczyzn
(Hernlund et al, IOF, EFPIA 2013)

e W Stanach Zjednoczonych 54 min dorostej populacji ma rozpoznang
osteoporoze lub osteopenie. % kobiet i 4 mezczyzn po 50 r. z. doznato ztamania
kosci, co stanowi 2 mIn ztaman kazdego roku (www.nof.org)

e Do 2025 roku liczba oséb chorych na osteoporoze wzrosnie do 339 min,
prognozuje sie takze wzrost liczby ztaman do 4,5 min rocznie (wzrost 0 23% w
stosunku do 2010 roku) (IOF, EFPIA 2013)

* Osteoporoza moze byc¢ rozpoznana w kazdym wieku (www.nof.org)
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Zalecenia diagnostyczne w osteoporozie dorostych
Aktua ||Za CJa 2017 . LorencR.iwsp. Endokrynologia Polska 2017

* Badanie densytometryczne metodg DXA to Markery kostne:

»zfoty standard ” w rozpoznaniu .

osteoporozy. * C-koncowy telopeptydu kolagenu typu 1 SC_TX,

collagen type 1 crosslinked C-telopeptide) jako

* Kryteria densytometryczne WHO _ markera resorpcji

rozpoznawania osteoporozy na podstawie .

omiaru BMD technikg DXA blizszego korica * N-koncowego propeptyd prokolagenu typu 1
Eos',ci udowej (lub kregéw) u kobiet po (PANP, procollagen 1 aminoter-minal

menopauzie i mezczyzn po 50 1. 2 propeptide) jako markera ko$ciotworzenia.

(wskaznik T (T-score) wyrazany jako liczba Zastosowanie:

odchylen standardowych w stosunku do punktu * monitorowanie leczenia,

odniesienia, jaki stanowi szczytowa masa . . _
kostna): * planowanie przerwy w leczeniu (drug holiday),
e T-score >—1 SD — warto$¢ prawidiowa, * ocena zagrozen ztamaniami i przy podejrzeniu

choroby nowotworowej.
e T-score od—1do-2,5SD — osteopenia,

* T-score<-2,5SD — osteoporoza,

e T-score <-2,5SD i ztamanie osteoporotyczne
— osteoporoza zaawansowana.

edu-metgen.imid.med.pl
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Zyciowy cykl gestosci mineralnej kosci

Peak bone mass Decreasing
bone mass
with age

Bone mass
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Dzieci i mtodziez z wyzszg szczytowa masg kostng (PBM-peek bone mass)
majg mniejsze ryzyko rozwoju osteoporozy w pdzniejszym zyciu.

Dla zdrowia kosci i wysokiego PBM zaleca sie:

* Diete bogatg w wapn: mleko, jogurty, zielone warzywa lisciaste

* Prawidtowe zaopatrzenie w witamine D

* Aktywnosc fizyczng — codziennie godzina umiarkowanych ¢wiczen
* Unikanie palenia papieroséw i alkoholu

* Wskazywanie prawidtowych/bezpiecznych postaw dla kosci- pasy

bezpieczenstwa, kaski, ochraniacze Lovs”'\”}“oﬁ”ﬁéones
* Rozmowy z dzie¢mi na temat zdrowia kosci Ak
™
www.nof.org / %_:' =

Protect your future

You w rm bone and muscl heslth starts
rake
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Osteoporoza wieku rozwojowego
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Etiologia osteoporozy wtérnej w wieku rozwojowym

LECZENIE GLIKOKORTYKOSTEROIDAMI
zespét Turnera jadtowstret psychiczny cholestaza
Nadczynnosc¢ przytarczyc, tarczycy
Zespét i choroba Cushinga wrzodziejgce zapalenie jelit

niewydolnos$é nerek

Celiakia Cu krzyca leki przeciwdrgawkowe
Ostra biataczka limfoblastyczna jadtowstret psychiczny
Mtodziencze idiopatyczne zapalenie stawow
Astma oskrzelowa hipogonadyzm zespot nerczycowy

Wrodzona tamliwosc¢ kosci
Mozgowe porazenie dzieciece guzy moézgu

reumatoidalne zapalenie stawow
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Definicja osteoporozy u dzieci i mtodziezy (5-19 lat)
Pediatric Position Development 2013

osteoporoza = ztamania kosci dtugich + niska masa kostna lub
Ztamania kregow bez ,przyczyny”

Jedno lub wiecej ztaman kregéw bez wysokoenergetycznego urazu lub towarzyszgcej choroby
lub
Niska gestos¢ mineralna kosci (BMC lub aBMD) Z-score <-2.0 i istotnie kliniczne ztamania

Niska zawartos¢ mineratéw w kosécu (BMC) lub niska gestos¢ mineralna kosci (BMD) to wskaznik
Z-score <= -2,0 w stosunku do wieku, ptci, rozmiarow ciata (wysokosci)

Bachrach L, Gordon CM 2018
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Diagnostyka osteoporozy u dzieci mtodziezy

Wywiady
Rodzinny oraz

° dotyczacy aktualnego stanu zdrowia i stosowania lekow, jak tez dotychczasowego rozwoju, chorob
przebytych, przebytych ztaman i dolegliwosci ze strony narzadéw ruchu.

objawy kliniczne:
e bdle plecéw (kregostupa), konczyn, zwtaszcza koriczyn dolnych, w tym srddstopia
e osfabienie sity miesniowej
e zaburzenia chodu
eztamania (aktualne, przebyte) kregdw, kosci przedramienia, udowych, srédstopia; okolic przynasad kk. Dtugich
eBadanie densytometryczne
eBadanie radiologiczne
eBadania biochemiczne podstawowe, w tym stezenie metabolitu watrobowego witaminy D
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Ztamania kosci w wieku rozwojowym -epidemiologia

(Rusek W, Pop T i wsp. Rzeszéw, 2010)
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Klinicznie istotne ztamania kosci u dzieci i mtodziezy

Bachrach L, Gordon CM 2018

Dwa lub wiecej ztaman kosci dfugich u dzieci do 10 roku zycia
lub
Trzy lub wiecej ztaman kosci do 19 roku zycia
Lub

Ztamania kregéw
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/tamania kregow — utrata 20%wysokosci trzonu kregu

(Algahtani FF, Offian AC. Pediatr Radiology 2019, 49, 283-296)

Normal

Wedge fracture Biconcave fracture Crush fracture

Mild fracture
Grade 1 (20-25%)

Moderate fracture
Grade 2 (25-40%)

Severe fracture
Grade 3 (>40%)
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/tamania kregow wieku rozwojowym

(Algahtania FF, Offian AC. Pediatr Radilogy 2019, 49, 283-296)

Diagnostyka:

klasyczne zdjecie radiologiczne
tomografia komputerowa

* rezonans magnetyczny
densytometria

Czestos¢ wystepowania ztaman kregow w wybranych chorobach:
Wrodzona famliwosc¢ kosci -100%

Choroby reumatyczne 1/5 chorych dzieci

Ostra biataczka limfoblastyczna -16%

Dystrofia miesSniowa Duchena 75%
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Badanie densytometryczne,
czy tylko ocena gestosci mineralnej kosci?

* Identyfikacja pacjentéw ze zwiekszonym ryzykiem ztamania kosci
* Podejmowanie decyzji terapeutycznych
* Monitorowanie leczenia

* Ocena skfadu ciata: komponenta ttuszczowa i bezttuszczowa w chorobach
przewlektych

e Children’s Oncology Group rekomenduje ponadto wykonanie badania u dzieci do 18
roku zycia, ktére przezyty chorobe nowotworowa lub dwa lata po zakonczeniu
leczenia z zastosowaniem metotreksatu, glukokortykosteroidéw i po przeszczepie
szpiku

Wasserman H i wsp. Bone 2017
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Rdznice w interpretacji badania densytometrycznego
pomiedzy populacjg dorostych a wiekiem rozwojowym

/-score T-score

2,0 ~ -25

e ) e )
Szyjka kosci udowej (BBKU) Kregostup AP (SPINE)
Kregostup L (SPINE) Cate ciato (TBLH)

. J L J

( h e A
Niska masa kostna (LBM) Osteopenia
Osteoporoza Osteoporoza

- J Y J
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Leczenie osteoporozy w wieku rozwojowym

*Dieta bogatowapniowa Leczenie farmakologiczne:

*Rehabilitacja *Preparaty wapnia i witaminy D
kinezyterapia *Leki antyresorpcyjne- bisfosfoniany
fizykoterapia *Denosumab — w fazie badan klinicznych

*Zaopatrzenie ortopedyczne

*Ortopedyczne zaopatrywanie ztaman
kosci dtugich
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Dawki lecznicze witaminy D

*Ciezki niedobor: 0-10mg/ml

* 0-12 miesiecy zycia- 2000IU/dobe

« 1-10 lat: 3000-6000 IU/dobe

* >10 lat: 6000 IU/dobe

* Leczenie powinno trwaé 3 miesigce lub do uzyskania poziomu optymalnego,

* anastepnie dawka profilaktyczna dla danej grupy wiekowej

*Znaczny niedobér: >10-20ng/ml

» Jezeli suplementacja byta prowadzona zalecane jest zwiekszenie dawki witaminy D
* 0100% i kontrola jej poziomu za 3 miesigce

» Jezeli suplementacja nie byta stosowana- dawki maksymalne dla danej grupy wiekowej
*Stezenie suboptymalne : >20-30ng/ml

» Jezeli suplementacja byta prowadzona zalecane jest zwiekszenie dawki witaminy D
* 050% i kontrola jej poziomu za 6 miesiecy

« Jezeli suplementacja nie byta stosowana - dawki zalecane dla zdrowej populacji

* w okreslonej grupie wiekowej
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Rehabilitacja i zaopatrzenie ortopedyczne w osteoporozie

* medyczna ubytkowi masy kostnej,
« psychologiczna zaburzeniom mikroarchitektury i
upadkom
* spofeczna P f .
, ktore jest jednoczesnie
* Zawodowa profilaktykg narastania i utrwalania

deformacji kostnych
Metody: kinezyterapia, fizykoterapia, zaopatrzenie
ortopedyczne

Il faza leczenia:
rozwijanie, utrzymanie,
przywrdcenie sprawnosci fizycznej

profilaktyka kalectwa
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Powiktania osteoporozy u dzieci

* Wady postawy

* zmniejszenie wysokosci ciata
e zaburzenia proporcji ciata

e (w tym: wzrost dtugosci tutowia,
zmniejszenie dtugosci koriczyn)

* kalectwo narzadow ruchu

edu-metgen.imid.med.pl
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Dziekuje za uwage

E Fundusze l|§zeczposp0lita .% Instytut Unia Europejska edu_metgenlmldmedpl

Europejskie ni
Wiedza Edukacja Rozwdj - olska Matki i Dziecka Europejski Fundusz Spoteczny




