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Sydenhamova horea (SH) je najpogostejsa oblika akutne horee
pri otrocih in nevroloska manifestacija akutne revmatske vrocice
(ARV). Pojavlja se nekaj tednov do nekaj mesecev po prebo-
leli okuzbi z betahemoliti¢nim streptokokom skupine A. Naj-
pogosteje zbolevajo otroci med 8. in 9. letom starosti. Enkrat
pogosteje se pojavlja pri deklicah. Je posledica molekularne
mimikrije, imunske reakcije med streptokoknimi in gostiteljevimi
antigeni, predvsem v bazalnih ganglijih. Diagnozo SH postavimo
klinicno in vkljucuje izpolnjevanje Jonesovih meril ob izkljucitvi
ostalih vzrokov akutne horee. Zdravljenje horee obsega anti-
bioti¢no zdravljenje okuzbe z betahemoliti¢nim streptokokom
skupine A, preprecevanje ponovnih zagonov revmatske vrocice
z antibiotiki in ob zmerni do hudi obliki ali pomembni ovira-
nosti pri vsakdanjih dejavnostih tudi simptomatsko zdravljenje.
Ker je SH avtoimunska bolezen, je mozno tudi imunomodula-
torno zdravljenje; najpogosteje uporabljamo kortikosteroide.
V prispevku predstavljamo klini¢ni primer deklice z veckratnimi
zagoni SH.

Klju¢ne besede: horea, revmatska vrocica, betahemoliti¢ni
streptokok skupine A, avtoimunski proces, bazalni gangliji, hipo-
tonija.
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Abstract

Sydenham’s chorea (SH), the most common form of acute
chorea in children, is the neurological manifestation of acute
rheumatic fever (ARF). The onset of chorea is typically several
weeks to months after the group A beta-hemolytic Strepto-
coccus infection. Children between ages 8 and 9 are the most
commonly affected, with female predominance of 2:1. The
pathophysiological mechanism of SH is the process of molec-
ular mimicry between the streptococcal and host antigens;
cross-reactive antibodies target mainly the basal ganglia. The
diagnosis of SH is made clinically, involves an application of
the Jones criteria and the exclusion of other identifiable causes
of acute chorea. Treatment consists of antibiotic therapy of
group A beta-hemolytic Streptococcus infection, prophylactic
antibiotic treatment to prevent recurrence and symptomatic
treatment of chorea in the case of moderate to severe form of
chorea or significant impairment in everyday activities. Given
that SH is an autoimmune disorder, immunomodulatory treat-
ment have been utilized; steroids beeing most frequently used.
In the article we present a case of a girl with multiple recur-
rences of SH.

Key words: chorea, rheumatic fever, group A beta-hemolytic
Streptococcus, autoimmune process, basal ganglia, hypotonia.
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Uvod

Beseda horea izvira iz grske besede cho-
reia, ki pomeni stari anti¢ni ples. Izraz
»ples svetega Vida« se je ohranil iz sre-
dnjega veka, ko se je po Evropi kot plod
masovne histerije razsirila plesna manija,
t. i. horeomanija, mnozi¢ni obredni ples
pred kipi svetnikov, med katerimi je naj-
bolj znan sveti Vid. Ker nehotnih zgibkov
bolnikov niso znali pojasniti, so jih pod
vplivom takrat razsirjene horeomanije
pripisali uroku svetega Vida (1). Angle-
Ski zdravnik Thomas Sydenham je v 17.
stoletju prvi podal natancen klini¢ni opis
horee minor (2). Povezavo med horeo in
revmatskim vzrokom so prvic¢ opisali v
zacetku 19. stoletja (3).

SH je kot najpogostejsa pridobljena horea
v otroStvu ena glavnih klini¢nih pojavnih
oblik ARV. Je hiperkineti¢na motnja giba-
nja, za katero sta ob horei znacilni tudi
Custvena labilnost in hipotonija.

V nasprotju z ostalimi klini¢nimi znaki
ARV se horea pojavlja nekaj tednov do
nekaj mesecev po preboleli okuzbi Zrela z
betahemoliti¢nim streptokokom skupine
A. Vrh pojavnosti doseZe v starosti 8-9
let. Deklice zbolevajo pogosteje kot decki
(2:1) (4,5).

Ob izboljsanih higienskih razmerah, lazji
dostopnosti do zdravstvene oskrbe in
Siroki uporabi antibiotikov je v zadnjih
desetletjih pojavnost ARV in SH v razvitih
dezelah v strmem upadu. V manj razvitih
predelih sveta ARV in SH ostajata resen
zdravstveni problem. V svetu je povprecna
letna pojavnost v starostni skupini 5-15
let zato vi§ja in znaSa 28/100.000 otrok
(6). V pred kratkim objavljenih izsledkih
prve slovenske retrospektivne raziskave je
povprecna letna pojavnost ARV v staro-
stni skupini 3-14 let 1,25/100.000 otrok.
SH so diagnosticirali v 32 % primerov (7),
kar je primerljivo z evropskimi podatki, ki
navajajo pojavnost 1,75/100.000 otrok v
starostni skupini 515 let (8).

Etiopatogeneza

Betahemoliti¢ni streptokok skupine A
pri genetsko dovzetni osebi z mehaniz-
mom molekularne mimikrije vzpodbuja

navzkrizno reaktivnost med streptokok-
nimi in gostiteljevimi antigeni ter tvorbo
polireaktivnih protiteles proti bazalnim
ganglijem. Gre za neustrezen imunski
odziv, v katerem sta med specifi¢nimi
bakterijskimi antigeni pomembna belja-
kovina M in N-acetil-beta-D-glukoza-
min (NABG). Protitelesa proti NABG, ki
je imunodominantni saharidni antigen
betahemoliticnega streptokoka skupine
A, navzkrizno reagirajo z gostiteljevim
znotrajceli¢nim antigenom tubulinom
beta in zunajceli¢nim lizogangliozidom
GM,, ki se nahajata v kavdatnem jedru in
putamnu bazalnih ganglijev (4). Protite-
lesa proti bazalnim ganglijem so prisotna
v likvorju pri 83 % bolnikov s SH (9) in
vplivajo predvsem na kortikostriatno pot
ter povzrocajo okvare nevronov bazal-
nih ganglijev. Motori¢ni znaki so posle-
dica prizadetosti putamna, medtem, ko
se vedenjske motnje pojavljajo zaradi pri-
zadetosti kavdatnega jedra in kortikalnih
struktur (10). Na ravni nevrotransmitor-
jev je vzrok horeati¢nih zgibkov poruseno
ravnovesje s prevlado dopaminergi¢ne
aktivnosti nad holinergi¢no (11).

Klini¢na slika

SH se pojavi v 1-8 mesecih po strepto-
kokni okuzbi Zrela (12). Prisotna je pri
10-30 % bolnikov z ARV (12, 13, 14). Pri
60-80 % bolnikov je lahko pridruzena
karditisu, pri 10— 30 % bolnikov artritisu,
pri 20 % bolnikov pa je izolirana najdba
(15). Navadno se zacne postopno, le
redko nenadno (4).

Za horeo so znacilni hitri, nehotnni,
naklju¢ni in nesmiselni zgibki udov ter
telesni nemir. Prizadete so lahko miSice
celotnega telesa, razen ocesnih, najpogo-
steje miSice obraza in udov (16). Zgibki se
pojavljajo v budnem stanju in se ob hote-
nih gibih in stresu okrepijo, v spanju pa
jih ni. Horea je generalizirana in je lahko
bolj izrazita po eni strani, medtem ko se
hemihorea pojavlja v 20-30 % primerov
(4,10,15).

Hipotonija, misi¢na Sibkost in utrudlji-
vost vodijo v nezmoznost vzdrZzevanega
giba, zato sta lahko pomembno moteni
groba in fina motorika. Intenzivnost tezav

odraza stopnjo motori¢ne prizadetosti.
Ob balizmih, grimasiranju in nenadzo-
rovanih gibih jezika sta prisotni nesta-
bilna, nerodna hoja in gibanje. Bolnik
ima tezave pri vsakodnevnih opravilih,
kot so pisanje, hranjenje, oblacenje in
osebna higiena (4). Govor je lahko dizar-
tricen in besedno netekoc ter sovpada z
jakostjo motori¢ne prizadetosti (17). Pri
manj kot 2 % bolnikov pride do gene-
ralizirane hipotonije s hudo gibalno pri-
zadetostjo, t. i. paraliticne horee (5,18).
Mentalno stanje, moZzganski Zivci in sen-
zibiliteta niso prizadeti.

Prizadetost motorike ocenjujemo glede
na prisotnost petih znakov. Ti so:

1. znak Zlice (angl. spooning): ob
iztegnjenih rokah v pronaciji pride do
simetricne prekomerne iztegnitve v v
metakarpofalangealnih sklepih; dlan
izgleda kot navzgor obrnjena Zlica;

2. pronatorjev znak (angl. touchdown)
ob nad glavo iztegnjenih in dvignjenih
rokah pride do pronacije ene ali obeh
dlani ter pokrcenja komolcev;

3. znak molzenja (angl. milkmaid’s grip):
nezmoznost ¢vrstega oprijema preisko-
val€evih rok, ponavljajoci se gibi, podobni
molzenju;

4. nezmoznost izplazenja jezika (angl.
darting tongue): ob izplazenju jezik
neprestano uhaja nazaj in naprej kot pri
kaci;

5. pendularni patelarni kitni refleksi: ob
izzivanju refleksa noga nekajkrat zaniha.

Psihiatricni simptomi, kot so razdrazlji-
vost, izbruhi neprimernega vedenja,
Custvena labilnost, obsesivno-kompul-
zivno vedenje, tesnoba in motnje pozor-
nosti, so najpogosteje predhodniki horee,
lahko pa se pojavijo hkrati s horeo ali
kasneje (18,19). V redkih primerih ugo-
tavljamo hudo klini¢no sliko s prehodno
psihozo ali z delirijem.

Diagnosticiranje

Pri otroku s horeo v anamnezi pridobimo
natancne podatke, ki jih prikazujemo v
Tabeli 1. Starsi in tudi otrok opisujejo
nerodnost, nespretnost pri hoji in gibanju
ter padanje predmetov iz rok, kar otroka
ovira priizvajanju vsakodnevnih dejavno-
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sti, kot so oblacenje, hranjenje in pisa-
nje. Anamnezo dopolnimo z druzinsko in
razvojno (20).

Opravimo splosen somatski klini¢ni pre-
gled, pri ¢emer smo pozorni na more-
bitne znake avtoimunske bolezni in
okuzbe s prizadetostjo srca, koze, skle-
pov in bezgavk. Pri nevroloskem pregledu
lahko pri¢akujemo izpade in odstopanja
v podrocju bazalnih ganglijev in malih
mozganov (Tabela 2). Otroka opazujemo
v mirovanju, ob izvajanju hotenih gibov in
pri hoji. Za spremljanje dinamike motnje
gibanja je zelo uporaben videoposnetek
pregleda.

Diagnosticiranje SH v sklopu ARV poteka
po smernicah, ki temeljijo na izpolnjeva-
nju klini¢nih in laboratorijskih Jonesovih
meril. Leta 2015 je Amerisko zdruze-
nje za kardiologijo revidiralo Jonesova
merila glede na pojavnost ARV v popu-
laciji z nizkim tveganjem (letna pojavnost
< 2/100.000 otrok v starostni skupini
5-14 let) in zmernim oz. visokim tvega-
njem (letna pojavnost > 2/100.000 otrok
v starostni skupini 5-14 let), kar poveca
obcutljivost diagnosticiranja akutne rev-
matske vrocice. Potrditev karditisa ni vec
zgolj klini¢na, saj zados¢a Ze ultrazvocna
najdba okvarjene mitralne ali aortne zak-
lopke (subklini¢ni karditis). V Tabeli 3 v
krepkem tisku prikazujemo revidirane
popravke glavnih in pomoznih meril za
populacijo z zmernim oz. visokim tvega-
njem. Potrditev diagnoze prvi zagon in
ponovni zagoni akutne revmatske vrocice
zahteva prisotnost vsaj dveh glavnih meril
ali enega glavnega in dveh pomoznih
meril (v populaciji z zmernim oz. visokim
tveganjem za potrditev ponovnih zago-
nov zadoscajo tri pomozna merila) ob
dokazani predhodni okuzbi z betahemo-
liticnim streptokokom skupine A (21).

Izjeme pri izpolnjevanju Jonesovih meril

za potrditev diagnoze so (22):

« horea kot edina klini¢na pojavna oblika
ARV;

« indolentni karditis kot izoliran znak
ARV;

« ponovni zagoni ARV v populaciji z viso-
kim tveganjem.

Za dokaz predhodne okuzbe z beta-
hemoliti¢nim streptokokom skupine A
odvzamemo bris Zrela, a je kultura zaradi

Druzinska pojavljanje horee ali drugih nevroloskih bolezni v druzini

Otroska nedavna okuzba zgornjih dihal

Sedanja natancen zacetek nehotnih zgibkov
pridruzene druge motnje gibanja (distonija, tiki)
spremembe govora (eksploziven, pocasen, zatikajoc se)
spremembe vedenja (Custvena labilnost, razdrazljivost, izbruhi neprimernega
vedenja, motena pozornost, odkrenljivost, obsesivno-kompulzivna motnja)
oviranost pri vsakodnevnih dejavnostih (hranjenje, oblacenje, pisanje,
padanje predmetov iz rok)
izpostavljenost dusevnemu stresu
nerodnost, nespretnost pri hoji in gibanju

Razvoj posebnosti v umskogibalnem razvoju, razvojni mejniki

Zdravila jemanje zdravil

izpostavljenost toksinom

TABELA 1. POSEBNOSTI ANAMNEZE PRI OTROKU S HOREO.
TABLE 1. SPECIAL FEATURES IN THE HISTORY OF THE CHILD WITH CHOREA.

Mentalno stanje custvene spremembe

Mozganski zivci

v mejah normalnega stanja, dizartrija ali upocasnjen govor (posledica
motene motoricne kontrole)

Motorika trofika in proprioceptivni refleksi normalni
misi¢ni tonus normalen ali znizan
misi¢na moc¢ lahko znizana (znak molzenja, nezmoZznost izplazenja jezika)
ojacitev horee ob hotenih gibih (znak Zlice, pronatorjev znak)
Senzibiliteta v mejah normalnega stanja

RavnoteZzje in hoja

nekoordinirani, nenatancni gibi pri testih koordinacije,

hoja/tandemska hoja zibajoca in nestabilna

Nehotni gibi

horea, balizmi, tiki, distonija

TABELA 2. ODSTOPANJA V NEVROLOSKEM PREGLEDU OTROKA S HOREO.
TABLE 2. FINDINGS OF THE NEUROLOGIC EXAMINATION IN THE CHILD WITH CHOREA.

dolge latentne dobe najveckrat negativna
(12). Bolj primerne so seroloske preiskave
z doloc¢anjem protiteles proti nekaterim
zunajceli¢nim produktom streptokoka,
tj. proti streptolizinu O (angl. antistrep-
tolysin O, ASO) in proti deoksiribonuk-
leazi B (angl. antideoxyribonuclease B,
ADB). Protitelesa razvije priblizno 85 %
bolnikov. Najvisje titre ASO izmerimo v
3-5 tednih po akutni streptokokni okuzbi
in se v naslednjih tednih postopno zmanj-
Sujejo. Titer ADB doseze vrh po 8-12
tednih, povisani titri pa lahko vztrajajo Se
nekaj mesecev (10). Za spremljanje dina-
mike titrov moramo preiskave veckrat
ponoviti. Protiteles proti bazalnim gan-
glijem v mozganski tekocini za zdaj Se ne
dokazujemo rutinsko.

Ob novonastali horei vedno opravimo
ultrazvocni pregled (UZ) srca in elektro-

kardiografijo (EKG) (21). Najdba karditisa
ob novonastali horei govori v prid SH.

Vrednosti vnetnih kazalnikov, tj. hitrost
sedimentacije eritrocitov (SR) in C-reak-
tivni protein (CRP), so del diagnosti¢nih
meril pri ARV in pri bolnikih s SH za potr-
ditev akutnega vnetnega procesa nimajo
vecjega pomena. Povisani so lahko pri
relapsih horee ob ponovnih streptokok-
nih okuzbah Zrela ter pri ostalih obli-
kah horee (sistemski eritematozni lupus,
encefalitis).

Ob neznacilni anamnezi, neznacilnih ali
napredujocih nevroloskih znakih in psihi-
atri¢nih simptomih ter kroni¢nem poteku
in relapsih horee moramo z dodatnimi
preiskavami, ki jih navajamo v Tabeli 4,
izkljuciti ostale, predvsem akutne vzroke,
ki jih prikazujemo v Tabeli 5. Molekular-
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klini¢ni in/ali subklini¢ni karditis*
poliartritis/monoartritis ali poliartritis, poliartralgija
Sydenhamova horea

erythema marginatum

podkozni vozlici

Glavna merila

Pomozna merila poliartralgija/monoartralgija
povisana telesna temperatura = 38,5 °C/ = 38 °C
povisana SR = 60 in/ali CRP = 3/SR = 30 in/ali CRP = 3

podaljsan interval PR v EKG

TABELA 3. REVIDIRANA JONESOVA MERILA ZA DIAGNOSTICIRANJE AKUTNE REVMATSKE
VROCICE (21).

TABLE 3. REVISED JONES CRITERIA FOR THE DIAGNOSIS OF ACUTE RHEUMATIC FEVER.
Legenda: * ultrazvocna najdba okvarjene mitralne ali aortne zaklopke; krepko tiskano prikazana revidi-
rana merila za populacijo z zmernim/visokim tveganjem (letna pojavnost > 2/100.000 otrok v starostni

skupini 5-14 let); SR — hitrost sedimentacije eritrocitov, CRP — C reaktivni protein, EKG - elektrokar-
diografija.

e kompletna krvna slika z razmazom

e jetrni testi, ledvicni retenti, glukoza, elektroliti
o 3¢itni¢ni hormoni, PTH

e ceruloplazmin, baker v 24-urnem urinu

e serologija na B. burgdorferi

¢ RF, test ANA, protitelesa anti-dsDNA

¢ antifosfolipidna protitelesa (aCL, LA, anti-g2GPI)
e protitelesa anti-NMDA-R

¢ lumbalna punkcija

¢ MRI glave

o toksikoloske preiskave*

TABELA 4. PREISKAVE ZA IZKLJUCITEV OSTALIH VZROKOV AKUTNE HOREE.
TABLE 4. INVESTIGATIONS TO EXCLUDE OTHER CAUSES OF CHOREA.

Legenda: PTH - paratiroidni hormon; RF — revmatoidni faktor; ANA — protijedrna protitelesa; anti
-dsDNA - protitelesa proti dvojnoverizni dezoksiribonukleinski kislini; aCL — protitelesa proti kardio-
lipinu; LA — lupusni antikoagulant; anti g2GPI — protitelesa proti glikoproteinu | beta 2; anti-NMDA-R
- protitelesa proti glutamatnemu receptorju N-metil D-aspartatu; MRI — magnetnoresonanc¢no slikanje;
* usmerjeno ob anamnezi ali sumu zastrupitve oz. sumu prekomernega odmerka zdravil.

avtoimunski vzroki, med katerimi je naj-
pogostejsa Sydenhamova horea (20).

nogenetske preiskave izvajamo usmer-
jeno pri kroni¢ni horei.

Diferencialno Zdravljenje

dlagnostlcwanje Zdravljenje SH obsega zdravljenje akutne
okuzbe, sekundarno preventivno zdravlje-

Glede na casovni potek horeo razdelimo ] o
nje in simptomatsko zdravljenje horee.

na akutno horeo oz. subakutno horeo in
kroni¢no horeo. Bolj uporabna je vzro¢na
delitev, ki jo prikazujemo v Tabeli 5. Med
primarnimi vzroki so genetske nevrode-
generativne bolezni, pri katerih je kro-

1. Zdravljenje okuzbe Zrela z
betahemoliti¢nim streptokokom
skupine A

ni¢no potekajoca horea del stabilne ali
napredujoce encefalopatije z razvojnim
zaostankom. Med sekundarne, prido-
bljene vzroke uvrs¢amo vecino akutno
in subakutno nastalih primerov horee pri
pretezno zdravih otrocih. Prevladujejo

Pri bolnikih s SH je ne glede na prisotnost
ali odsotnost okuzbe Zrela in trenutni
izvid brisa Zrela potrebno antibioti¢no
zdravljenje. Prejemajo lahko penicilin V
peroralno 10 dni ali dolgodelujoci benza-
tinpenicilin G intramuskularno v enkrat-

nem odmerku, ki je Ze zacetni ukrep
sekundarnega profilakti¢cnega zdravlje-
nja. Pri dokazani alergiji na betalaktam-
ske antibiotike je na voljo alternativno
antibioti¢no zdravljenje z makrolidi ali s
klindamicinom (23,24).

2. Sekundarno preventivno
zdravljenje

Preventivno zdravljenje z antibiotiki, s
katerim zacnemo takoj po postavljeni
diagnozi, je najpomembnejsi ukrep pri
preprecevanju ponovnih zagonov ARV,
tudi Ce je horea edina klini¢na najdba. Pri
teh bolnikih je namrec tveganje ponov-
nih zagonov ob vsaki ponovni okuzbi z
betahemoliticnim streptokokom vecje,
okuzba pa vcasih ne povzroca nikakrinih
simptomov (22).

V primerjavi s peroralnim penicilinom
V, ki ga bolnik prejema vsakodnevno, je
bolj uc¢inkovito zdravljenje z dolgodelu-
jo¢im benzatinpenicilinom G, ki ga vbriz-
gamo v misico (25). Ob intramuskularnem
dajanju dolgodelujocega penicilina na
2-3 tedne smo zabeleZili manj ponov-
nih zagonov ARV kot ob Stiritedenskem
rezimu (25,26). Pri dokazani alergiji na
betalaktamske antibiotike zdravimo z
makrolidom azitromicinom, redkeje s sul-
fonamidi. Trajanje preventivnega zdravlje-
nja je odvisno od prisotnosti revmatskih
sprememb na srcu (27).

3. Simptomatsko zdravljenje horee

Zdravimo zmerno do hudo obliko horee,
ki poslabsuje kakovost bolnikovega Zivlje-
nja, bolnika ovira pri vsakodnevnih dejav-
nostih in zaradi padcev povecuje tveganje
poskodb. Z zdravljenjem z zdravili Zelimo
vzpostaviti nevrokemijsko ravnovesje v
bazalnih ganglijih in zmanjsati vnetje v
mozganih.

Jasnih, z dokazi podprtih priporocil glede
simptomatskega zdravljenja SH, ki naj bo
¢im krajse (nekaj tednov do nekaj mese-
cev), za zdaj ni. Na podlagi opisov posa-
meznih primerov, skupin primerov in
izsledkov primerjalnih raziskav na majhnih
vzorcih bolnikov izbira zdravila temelji na
izkusenosti lececega zdravnika. V Tabeli
6 prikazujemo predlagani stopenjski pri-
stop, ki je osnovan na uspesnih izidih
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zdravljenja in ugodnem profilu nezelenih
ucinkov. Je povzetek do sedaj objavljene
literature o simptomatskem zdravljenju
SH v letih 1956-2016 (28,29). Zdravila
prve izbire so protiepilepti¢na zdravila z
najmanj nezelenimi ucinki. Ce se pojavijo
ali zdravljenje z njimi ni uspesno, uve-
demo zdravila drugega izbire, tj. viso-
kopotentne antagoniste dopaminskih
receptorjev D2 (atipi¢ne antipsihotike) v
nizkih odmerkih in presinapti¢ni zavira-
lec privzema monoaminov tetrabenazin
(28,30). Protivnetno in imunomodula-
torno zdravljenje s kortikosteroidi, intra-
venskimi imunoglobulini in plazmaferezo
je sporno in namenjeno le najtezjim obli-
kam horee (paraliticni) ob prisotnosti
resnih nezelenih ucinkov ali neucinkovi-
tosti prej nastetih zdravil (31,32,33,34).
Izsledki edine randomizirane, dvojnoslepe
in kontrolirane raziskave potrjujejo, da
kortikosteroidi pomembno zmanjsajo
jakost horee in skrajsajo cas trajanja, na
pogostost ponovnih zagonov pa v pri-
merjavi s kontrolno skupino, ki je preje-
mala placebo, nimajo vpliva (35).

Psihiatri¢ni simptomi so kratkotrajni in
izzvenijo spontano ter le redko zahte-
vajo zdravljenje z benzodiazepini in anti-
depresivi (10).

Napoved izida bolezni

SH je benigna in samoomejujo¢a motnja,
ki navadno v 6-9 mesecih izzveni (4,5), a
lahko vztraja tudi dve leti in dlje (36,37).
Ponovni zagoni se pojavljajo v 15-40 %
primerov (36,37), vec¢inoma v prvih 2-3
letih. Najpogostejsi vzroki so ponovne
streptokokne okuzbe in opustitev sekun-
darnega preventivnega zdravljenja z anti-
biotiki (38).

Prikaz primera

Sestletna deklica je bila aprila 2016 hospi-
talizirana zaradi migracijskega artritisa
obeh gleznjev, zapestij in malih sklepov
rok. V preteklosti so dvakrat diagnosti-
cirali reaktivni artritis levega gleznja v
sklopu akutne virusne okuzbe zgornjih
dihal (decembra 2014 in junija 2015) ter

prirojeni vzroki

pridobljeni vzroki

avtosomno dominantne bolezni

avtoimunske in vnetne bolezni

Huntingtonova bolezen

Huntingtonovemu podoben sindrom
benigna hereditarna horea
dentato-rubro-palido-Luysova atrofija
spinocerebelarna ataksija tipov 1, 2, 3in 17
nevroferitinopatija

Sydenhamova horea, antifosfolipidni sindrom,
anti-NMDA-R encefalitis, sistemski eritematozni
lupus, Behcetova bolezen, celiakija,
encefalopatija, Hashimotov tiroiditis, nodozni
poliarteritis, primarni angiitis centralnega
ZivCevja, sarkoidoza, Sjogrenov sindrom

avtosomno recesivne bolezni

okuzbe

nevroakantocitoza

Wilsonova bolezen

PKAN

ataksija teleangiektazija

ataksija z okulomotorno apraksijo
paroksizmalna kinezigena horeoatetoza
paroksizmalna nekinezigena horeoatetoza

virusni encefalitis (mumps, rdecke, varicela),
HIV, toksoplazmoza, Lymska borelioza, davica,
nevrocisticerkoza, nevrosifilis, tuberkulozni
meningitis

na kromosom X vezane bolezni

presnovne in endokrinoloske motnje

McLeodov sindrom
Lesch-Nyhanov sindrom

jetrna odpoved, ledvi¢na odpoved,
hipertiroidizem, hipo-/hiperkalcemija,
hipo-/hiperglikemija, hipo-/hipernatremija,
hipomagnezemija, hipoparatiroidizem,
policitemija vera, nose¢nost, pomanjkanje
vitamina B1, B12, niacina

mozganskoZilne bolezni

arteriovenske malformacije, mozganska
krvavitev, mozganska kap, bolezen Moyamoya,
zaplet sr¢no-plju¢nega obvoda, subarahnoidna
krvavitev

strukturne spremembe bazalnih ganglijev

tumorji (limfom CZS, zasevki mozganskih
tumorjev), multipla skleroza, poskodbe

zastrupitve

alkohol, ogljikov monoksid, mangan, Zivo
srebro

zdravila

antagonisti dopaminskih receptorjev,
antiparkinsoniki, protiepilepti¢na zdravila,
psihostimulansi, antagonisti kalcijevih kanalckov

TABELA 5. VZROCNA DELITEV HOREE V OTROSTVU (4,5,20).
TABLE 5. ETIOLOGIC CLASSIFICATION OF CHOREA IN CHILDHOOD.

Legenda: PKAN - s pantotenkinazo povezana nevrodegenerativna bolezen; HIV — humani virus imunske

pomanijkljivosti; CZS — centralni Zivéni sistem.

s kulturo brisa zrela in seroloskimi pre-
iskavami izkljucili streptokokno okuZzbo.
Med bolnisni¢nim zdravljenjem je ultra-
zvocni pregled (UZ) srca ob novonastalem
srénem Sumu pokazal blago popusca-
nje mitralne zaklopke z regurgitacijo in
blago popuscanje aortne zaklopke. Na
osnovi anamneze nedavno prebolele
streptokokne angine pred mesecem dni
in povisanih titrih protiteles proti DNAzi
B je deklica izpolnjevala diagnosti¢na
merila ARV. Zdravili smo jo z ibuprofe-

nom v odmerku 250 mg/8 ur peroralno
in acetilsalicilno kislino v odmerku 2000
mag/dan peroralno ter ga v dveh mese-
cih postopno ukinili. Predvideli smo pre-
ventivno zdravljenje s penicilinom G v
odmerku 600.000 IE intramuskularno na
3-4 tedne. V zacetku julija 2016 so se
pri deklici pojavili nehotni zgibki udov,
obraza in jezika, ki so bili bolj izraziti
po levi strani telesa. Pri hoji in izvaja-
nju vsakodnevnih opravil, kot so hranje-
nje, oblacenje in risanje, je bila nerodna
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zdravila prve izbire

zdravila druge izbire

antiepileptiki

atipi¢ni antipsihotiki

valproat 20 mg/kg /dan p.o.
karbamazepin 15 mg/kg/dan p.o.
levetiracetam 10-30 mg/kg/dan p.o.

haloperidol 2-2,5 mg/12 ur p.o.
pimozid 2 mg/12 ur p.o.
risperidon 1-2 mg/12 ur p.o.
olanzapin 5-10 mg/dan p.o.

zaviralec privzema monoaminov

tetrabenazin 12,5-25 mg/12 ur p.o.

kortikosteroidi

metilprednizolon 25 mg/kg/dan i.v. 5 dni
prednizon 2 mg/kg/dan p.o. 2-4 tedne

IVIG 400 mg/kg/dan i.v. 5 dni

plazmafereza 5-krat

TABELA 6. PREDLAGANA SHEMA SIMPTOMATSKEGA ZDRAVLJENJA SH.
TABLE 6. PROPOSED SYMPTOMATIC TREATMENT OF SH.

in nespretna, prevracala je predmete
ali so ji padali iz rok. Star3a sta opiso-
vala razdraZljivost, ¢ustveno labilnost,
odkrenljivost in motnje koncentracije. Z
nevroloskim pregledom smo ob horea-
ti¢nih zgibkih ugotavljali hipotonijo ter
misi¢no oslabelost v zgornjih in spodnjih
udih s prisotnostjo znacilnih klini¢nih zna-
kov izmenjujo¢ega se misicnega tonusa
in utrudljivosti, tj. znakom molzenja,
znakom Zlice, pronatorskim znakom in
nezmoznostjo izplazenja jezika. Zaradi
SH, ki jo je pomembno gibalno ovirala, je
prejemala zdravljenje s metilprednizolo-
nom v odmerku 48 mg/dan peroralno en
teden, ki smo ga v padajo¢em odmerku
v §tirih tednih postopno ukinili. V prvem
tednu zdravljenja s kortikosteroidi so
horeaticni zgibki povsem izzveneli.

V prvi polovici oktobra 2016 je utrpela
ponovni zagon ARV. Ultrazvocni pregled
srca je pokazal poslabsanje karditisa s
popuscanjem mitralne zaklopke 2. stop-
nje in razsiritev levega prekata ob blagem
popuscanju aortne zaklopke. Ponovno so
se pojavili tudi horeati¢ni zgibki, tokrat
izraziteje po desni strani telesa, in prid-
ruzeni psihiatricni simptomi. Na osnovi
laboratorijskih kazalnikov vnetja, serolo-
Skih preiskav specifi¢nih protiteles proti
streptokoku in mikrobioloskih preiskav
brisa Zrela smo izkljucili ponovno okuzbo
s streptokokom. Zaradi horee smo uvedli
postopno zdravljenje s tetrabenazinom
v odmerku do 25 mg/12 ur peroralno,
zaradi poslabsanja karditisa ob ibupro-

fenu pa smo dodatno uvedli perindop-
ril v.odmerku 2,5 mg/dan peroralno. Po
14 dneh zdravljenja s tetrabenazinom se
je horea umirila in bila po enem mesecu
izrazena le v blagi obliki ter deklice pri
vsakodnevnih dejavnosti ni motila.
Zdravljenje s tetrabenazinom smo v janu-
arju 2017 postopno ukinili.

Marca 2017 je bilo na UZ srca vidno
izboljSanje karditisa, zato je julija 2017
zdravljenje z ibuprofenom zakljucila.

Konec avgusta 2017 so se ob zacetku
novega 3olskega leta pri deklici ponovili
horeati¢ni zgibki in grimasiranje obraza.
Ob hoji jo je zanasalo, veckrat je padla.
Ponovno je tri mesece prejemala nizke
odmerke tetrabenazina (12,5 mg/12 ur),
saj so se pri sprva predlaganem zdravljenju
z visjimi odmerki pojavili neZeleni ucinki
(prekomerna dnevna utrujenost, slabost
in bruhanje). Ker je ponovni zagon horee
sovpadel s povecanimi dusevnimi obre-
menitvami ob zacetku novega Solskega
leta, je bila vkljucena tudi v intenzivno
ambulantno obravnavo pri psihologu.

Ambulantno jo spremljajo v revmatoloski
in kardioloski ambulanti, zaradi SH tudi v
nevroloski ambulanti. Trenutno prejema
perindopril in antibioti¢no zas¢ito s peni-
cilinom intramuskularno na 3-4 tedne,
ki jo bo po trenutnih smernicah potre-
bovala vsaj do 21. leta, ob vztrajanju
sprememb na srcu pa celo do 40. leta
ali dozivljenjsko.

Zakljucek

Najpogostejsi vzrok avtoimunske horee
v otrostvu, ki poteka akutno ali subaku-
tno, je Sydenhamova horea (SH). Pomis-
liti moramo tudi na druge, pogostejse
vzroke (virusni ali avtoimunski encefalitis,
sistemski eritematozni lupus, mozganska
kap, hipertiroidizem, Wilsonova bolezen,
nezeleni ucinki zdravil) in jih izkljuciti.
Zdravila za simptomatsko zdravljenje SH
nimajo jasne indikacije, zato bodo pot-
rebne vecje, randomizirane, dvojno slepe
in kontrolirane raziskave ter z dokazi
podprta priporocila za zdravljenje. V pri-
kazanem klini¢nem primeru je deklica z
Ze potrjeno ARV nekaj tednov po strep-
tokokni okuzbi razvila SH. Kljub takojs-
njemu zdravljenju akutne streptokokne
okuzbe in sekundarnemu preventivnemu
zdravljenju z antibiotiki je v 14 mesecih
imela Se dva zagona SH. Za zdravlje-
nje prvega zagona horee s kortikoste-
roidi smo se odlocili zaradi ¢im prejSnje
poprave in skrajsanje trajanja horee pred
vstopom v Solo. Ponovna zagona SH
smo zdravili s tetrabenazinom. Tovrstno
zdravljenje SH je v literaturi opisano v
samo dveh primerih (30).
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