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1. MIAJIA

1.1 Mi ez?

A gyermekkori idiopatias artritisz (JIA) egy olyan krénikus betegség,
amit tartos izlleti gyulladas jellemez. Az izlleti gyulladas jellemzé
tinete a fajdalom, a duzzanat és a mozgas korlatozottsaga. Az
Jidiopatias" azt jelenti, nem ismerjiuk a betegség okat, a ,juvenilis"
pedig ebben az esetben azt jelenti, hogy a tinetek altalaban 16 éves
kor el6tt jelentkeznek.

1.2 Mit jelent a kronikus megbetegedés?

Egy betegség akkor kronikus, amikor a megfelel§ kezelés nem
feltétlenll vezet gydégyuldshoz, de a tlinetek és a laboratdériumi
eredmények javulasat eredményezi.

Ez azt is jelenti, hogy a betegség megallapitdsakor lehetetlen
megjoésolni, milyen hosszu ideig lehet beteg a gyermek.

1.3 Milyen gyakori?
A JIA viszonylag ritka betegség, amely 1 000 gyermek koézul korulbelul
1-2-t érint.

1.4 Mi a betegség oka?

Immunrendszerink megvéd minket a killonb6z6 mikroorganizmusok,
példaul virusok és baktériumok okozta fert6zésekkel szemben. Képes
kilonbséget tenni ak6zott, ami idegen és artalmas lehet, ezért el kell
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pusztitani, és ami a sajatunk.

Az altalanos nézet az, hogy a krénikus izUleti gyulladas egy rendellenes
reakciéo az immunrendszerunk részérél, amely részben elvesziti azon
képességét, hogy megkulonboztesse az ,,idegen" sejteket a sajat
sejtjeinktdl, ezért megtamadja a sajat szerveit, ami gyulladast okoz
példaul az izlleti tokban. Ezen okbdl az olyan betegségeket, mint a JIA
L,autoimmun" betegségeknek is hivjak, ami azt jelenti, hogy az
immunrendszer a sajat szervezete ellen fordul.

A JIA-t okozd pontos mechanizmusok azonban - gy, mint a legtobb
emberi krénikus gyulladasos betegség esetén - ismeretlenek.

1.5 Orokletes-e ez a betegség?

A JIA nem oOrdkletes betegség, mivel a szil6k nem adhatjak at
kdzvetlenll a gyermekeiknek. Mindazonaltal van néhany genetikai
tényezd, amely hajlamossa tesz a betegségre, de ezek nagy része még
felfedezésre var. A tudomany egységesen elfogadott dlldspontja az,
hogy ez a betegség a genetikai hajlam és a kérnyezeti hatasok
(valészinlleg fert6zések) kombinacidojanak eredménye. Még ha van is
genetikai fogékonysag, nagyon ritka, hogy ugyanabban a csaladban
egyszerre két gyermeket is megtamadjon a betegség.

1.6 Hogyan diagnosztizalhato?

A JIA meghatarozasa az izuleti gyulladas meglétén és tartéssagan,
valamint minden mas betegség gondos kizarasan alapul a
kérel6zmények értékelése, fizikalis vizsgalat és laboratériumi tesztek
segitségével.

Akkor beszélink JIA-rél, ha a betegség 16 éves kor el6tt alakul ki, a
tinetek 6 hétnél tovabb tartanak, és minden mas betegséget kizartak,
amely felelds lehet az izlleti gyulladas kialakulasaért.

Erre a 6 hetes idészakra azért van szlikség, hogy ki lehessen zarni az
atmeneti izileti gyulladéas minden mas formajat, példaul azokat,
amelyek kilonféle fert6zések utan fordulhatnak eld. A JIA kifejezés
magaba foglalja a tartds izlleti gyulladas minden olyan formajat, amely
ismeretlen eredetl és gyermekkorban kezdddott jia.

A JIA-n belll az izlleti gyulladas kulonb6z6 formait hataroztak meg (lasd
lent).
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1.7 Mi torténik az iziletekkel?

Az izlleti hartya az izlleti tok vékony belsé burka, amely izUleti
gyulladas esetén megvastagszik és megtelik gyulladasos sejtekkel,
illetve szovettel, és emiatt tobb izlleti folyadékot termel. Ez duzzanatot,
fajdalmat és mozgaskorlatozottsagot okoz. Az izlleti gyulladasra
jellemzé az izlleti merevség, ami huzamosabb ideig tarté nyugalmi
idészakok utan jelentkezik; kilondsképpen erds ezért a reggeli érakban
(reggeli izileti merevséq).
A gyermek gyakran Ugy proébalja csokkenteni a fajdalmat, hogy az
izUletet félig behajlitott allapotban tartja - ezt ,,antalgias" poziciénak
nevezik azért, hogy hangsulyozzak fajdalomcsdkkentd szerepét. Tartds
(adltaldban 1 hénapon tuli) fennallasa esetén ez a rendellenes pozici6 az
izmok és az inak zsugorodasat (kontraktlrajat) okozza, valamint az
izUletek hajlitott helyzetben valé mozgasbeszlklléséhez vezet.
Az izuleti gyulladas nem megfelel§ kezelése két f6 uton okozhat
kdrosodast: az izlleti hartya nagyon megvastagodik és megpuhul
(Ugynevezett ,,pannus" képzddik), illetve kilonféle anyagok
felszabadulasa révén, amelyek izlleti porc- és csontvesztést idéznek
el6. llyen esetben a rontgenfelvételeken a csontban lyukakat,
ugynevezett csonterézidt lehet latni. Az antalgias pozicié tartés
fennallasa izomsorvadashoz, az izmok és a lagy szovetek
megnyulasahoz vagy zsugorodasahoz, ezaltal az izlletek hajlitott
helyzetben valé mozgasbesziklléséhez vezet.

2. A JIA KULONBOZO TiPUSAI

2.1 Léteznek-e a betegségnek kiillonb6z6 tipusai?

A JIA-nak szamos formaja létezik. Kilonbséget koztlik leginkabb az
érintett izlletek (oligoartikularis vagy poliartikularis JIA) és egyéb
tinetek, példaul 1az, borkiltés stb. alapjan lehet tenni (Iasd a kovetkezd
bekezdéseket). A betegség kulonb6zd formait a kialakulasa utani elsé 6
hdénap alatt megfigyelt tliinetek alapjan diagnosztizaljak. Ezért sokszor
ugy is hivatkoznak rajuk, mint kezdeti formakra.

2.1.1 Szisztémas JIA
A szisztémas azt jelenti, hogy a test klilonb6z6 szerveit érinti az izuleti
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gyulladas mellett.

A szisztémas JIA-t |1az, borkiutés és kilonbozd szervek sulyos gyulladasa
jellemzi - ezek a tinetek az izlleti gyulladas eldtt vagy alatt
jelentkezhetnek. Tartdésan magas laz és kilondsen annak hirtelen
emelkedésekor bdrkiltés alakul ki. EQyéb tlnetek lehetnek:
izomfajdalom, a mdj, a 1ép vagy a nyirokcsomdk megnagyobbodasa,
valamint szivburokgyulladas (perikarditisz) és mellhartyagyulladas
(pleuritisz). Az altalaban 5 vagy tobb izlletet érintd artritisz mar a
betegség kezdetekor jelen lehet, vagy csak késébb alakulhat ki. A
betegség barmilyen koru fidkat és lanyokat megtamadhat, de
kalondsen gyakori iskolaskor alatti gyermekeknél.

A betegek mintegy felénél a |4z és az izlleti gyulladas nem tart sokaig;
a hosszu tavu progndzis altalaban ezeknél a betegeknél a legjobb. A
paciensek masik felénél a laz gyakran csokken, mikdozben az izlleti
gyulladas jelentésebbé valik és néha nehezen kezelhetd. Ezeknek a
betegeknek a kis részénél a laz és az artritisz egydtt all fenn. A
szisztémas JIA az 0sszes JIA-s eset kevesebb mint 10%-at teszi ki; a
gyermekkorra jellemzé a kialakulasa, feln6ttkorban ritkan figyelhetd
meg.

2.1.2 Poliartikularis JIA

A poliartikularis JIA-ra 5 vagy tobb izilet érintettsége jellemzd a
betegség elsd 6 hdnapjaban, 1az jelenléte nélkll. A reumatoid faktort
(RF) értékeld vérvizsgalatok alapjan két kiilonb6z6 tipusa van: RF
negativ és RF pozitiv JIA.

RF pozitiv poliartikularis JIA: ez gyermekeknél igen ritka (az 6sszes JIA-s
beteg kevesebb mint 5%-a). Ez a felndttkori RF pozitiv reumatoid
artritisz (a felnéttkori krénikus izlleti gyulladas leggyakoribb tipusa)
megfeleldje. Gyakran okoz szimmetrikus izlleti gyulladast, kezdetben
foleg a kéz- és labfej kis izUleteiben, majd kés6bb a tdbbi izlletre is
kiterjed. Sokkal elterjedtebb n6knél, mint férfiaknal, és altalaban 10
éves kor utan alakul ki. Ez gyakran az izUleti gyulladas igen sulyos
formaja.

RF negativ poliartikularis JIA: az 6sszes JIA-s eset 15-20%-a. Barmilyen
kord gyermeket megtamadhat. Barmelyik iztletre kiterjedhet, és
altaldban mind a nagy, mind a kis iztletek begyulladnak.

A betegség mindkét formaja esetében a kezelést id6ben meg kell
tervezni, a lehetd leghamarabb a diagndzis megerdsitése utan.
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Altaldnos meggy6z4dés, hogy az idében elkezdett megfelel§ kezelés
jobb eredményekhez vezet. Ennek ellenére, a betegség korai
szakaszaban a terapias valaszt nehéz megjésolni. Az egyes gyermekek
k6zott nagy eltérés van ebben a tekintetben.

2.1.3 Oligoartikularis JIA (tartds vagy kiterjedt)

Az oligoartikularis JIA a leggyakoribb altipus, az 6sszes eset kozel
50%-at teszi ki. A betegség az elsd 6 hénapban jellemzéen 5-nél
kevesebb izuletet érint, és nincsenek szisztémas tlinetek. Nagy
izUleteket tdmad meg (pl. térd, boka) aszimmetrikus mdédon. El6fordul,
hogy csak egy izilet érint (monoartikularis forma). Néhany betegnél a
betegség elsd 6 hdnapjat kovetden a megtamadott izlletek szama otre
vagy ennél tobbre emelkedhet; ezt a format Ugy hivjak, kiterjedt
oligoartritisz. Amennyiben az érintett iziletek szama 5 alatt marad a
betegség lefolyasa alatt, akkor ezt tartds oligoartritisznek hivjuk.

Az oligoartritisz dltalaban 6 éves kor el6tt veszi kezdetét és elsdsorban
noéknél figyelhetd meg. Id6ben elkezdett, megfelel6 kezelés mellett az
izUleti prognodzis gyakran j6 azoknal a betegeknél, akiknél a betegség
csak néhany izlletre korlatozédik; ezzel szemben a progndzis valtozé
azoknal, akiknél az izlletek érintettsége kiterjed, és poliartritisz alakul
ki.

A betegek jelent6s hanyadanal szemészeti szovodmények |éphetnek
fel, példaul a szemgolyé ellils6 részének, azaz a szemet korulvevd,
vérereket tartalmazé hartyanak a gyulladasa (anterior uveitisz). Mivel a
szemgolyd (uvea) elllsd részét a szivarvanyhartya és a sugartest
alkotja, ezt a sz6védményt kronikus iridociklitisznek (krénikus
szivarvanyhartya-gyulladasnak) vagy kronikus anterior uveitisznek
nevezik. JIA fennélldsa esetén ez egy krénikus allapot, amely
alattomosan, egyértelm tlinetek (példaul fajdalom vagy kivorosodés)
nélkul alakul ki. Ha nem ismerik fel id6ben és nem kezelik, az anterior
uveitisz stlyosbodik, és komoly karokat okozhat a szemben. Eppen
ezért ennek a komplikaciénak a felismerése a lehet6 legnagyobb
fontossagu. Mivel a szem nem vorésodik be, és a gyermek nem
panaszkodik homalyos latasrdl, el6fordulhat, hogy az anterior uveitiszt
sem a szllék, sem az orvosok nem veszik észre. Az uveitisz
kialakulasanak kockazati tényezdi a JIA korai kezdete és a pozitiv
ANA(antinuklearis antitest) vizsgalati eredmény.

Ezért a nagy kockazatnak kitett gyermekeknél rendszeres szakorvosi
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szemvizsgalatot kell végezni résldampa nevl specialis készllék
segitségével. A vizsgalatokra hosszu tavon, altalaban 3 havonta kell
sort keriteni.

2.1.4 Pszoriazisos (pikkelysomoros) artritisz

A pszoriazisos artritisz jellemzdje, hogy az izlleti gyulladas
pszoriazissal, azaz pikkelysomorrel tarsul. A pikkelysémor olyan
gyulladasos bdérbetegség, amelynek soran a bér gyakran foltokban,
pikkelyesen hamlik a konyok és a térd felett. El6fordul, hogy a
pszoriazis a kormokre is kiterjed, illetve az is, hogy a paciens
csalddjaban el6fordult mar ez a betegség. A bérbetegség megeldzheti
vagy éppen kovetheti az izlleti gyulladas kialakulasat. A JIA ezen
altipusara utalé jelek altalaban: az egész ujj vagy labujj megduzzadasa
(Un. kolbaszujj vagy daktilitisz), koromelvaltozasok (benyomdédas).
Els6foku csaladtagoknal (sztldnél vagy testvérnél) szintén eléfordulhat
pszoriazis. Kialakulhat krénikus anterior uveitisz, ezért rendszeres
szemvizsgalat javasolt.

A betegség kimenetele valtozd, mivel a terapias valasz eltérd lehet bor-
és izuleti betegségeknél. Ha a gyermeknél az izlleti gyulladas 5-nél
kevesebb izuletet érint, akkor ugyanugy kell kezelni, mint az
oligoartikularis tipust. Ha a gyermeknél az izlleti gyulladas 5-nél tobb
izUletet érint, akkor ugyanugy kell kezelni, mint a poliartikularis format.
A kulénbség vonatkozhat mind az izlleti gyulladasra mind a
pikkelysomorre adott terapias valaszra.

2.1.5 Entezitisszel tarsult artritisz

Leggyakoribb megjelenési formai a féleg az alsé végtagok nagy izlleteit
érintd artritisz és az entezitisz. Az entezitisz az inaknak a csontokhoz
valé tapadasi helyénél (,entezisz") kialakult gyulladasa (a sarok példaul
egy entezisz). Az ezen a terileten jelentkez6 helyi gyulladast altalaban
erds fajdalom kiséri. Az entezitisz leggyakrabban a talpon és a sarok
hatso felében, az Achilles-in tapadasi helyénél jelentkezik. Ezeknél a
betegeknél néha akut anterior uveitisz alakul ki. A JIA tobbi formajaval
ellentétben ez altalaban a szem bevorosodésével és 6démajaval
(kdbnnyezéssel), valamint fokozott fényérzékenységgel jar. A betegek
tobbségénél pozitiv eredményt hoz a HLA B27 nevl laboratériumi
vizsgalat, amely a betegség iranti csaladi hajlamra iranyul. A
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betegségnek ez a formaja tulnyomaérészt férfiaknal fordul eld és
altaldban 6 éves kor utan kezdédik. Lefolyasa valtozatos. Egyes
betegeknél csillapodik egy idd utan, masoknal atterjed a gerinc alsé
részére és a medencéhez kapcsolédé izuletekre, a keresztcsont-
izUletekre, és beszlkiti a hat hajlitd mozgasat. A reggel jelentkezd
deréktdji fajdalom és az ahhoz tarsulé merevség minden bizonnyal
gerincizlleti gyulladdsra utal. A betegségnek ez a formaja valéban
hasonlit bizonyos felndttkori gerincbetegségekre, az Ugynevezett
spondilitisz ankilopoetikara.

2.2 Mi okozza a krénikus iridociklitiszt? Osszefiigg-e az iziileti
gyulladassal?

Az iridociklitisz nevl szemgyulladast az immunrendszer szem elleni
rendellenes (autoimmun) reakcidja okozza. A betegség pontos
mechanizmusai azonban nem ismertek. Legfoképpen olyan betegeknél
figyelhetd meg, akiknél a JIA koran alakult ki, és az ANA-teszt pozitiv
eredménnyel jart.

A szem és az izuleti gyulladas 6sszefliggésében szerepet jatszé
tényez6k nem ismertek. Ugyanakkor fontos megjegyezni, hogy az
artritisz és az iridociklitisz egymastol fuggetlen lefolyasuak lehetnek, igy
a rendszeres réslampas vizsgalatokat folytatni kell akkor is, ha az
artritisz javul, ugyanis a szemgyulladas tunetek nélkul kigjulhat még
ugy is, hogy kézben az artritisz mérséklddik. Az iridociklitisz lefolyasat
idészakos fellangolasok jellemzik, amelyek szintén fuggetlenek az
artritiszétdl.

Az iridociklitisz altalaban az artritisz kialakulasa utan jelentkezik, illetve
néha azzal egy id6ben is kimutathatd. Ritka esetben megeldzi az
artritiszt. Ezek altaldban a legszerencsétlenebb esetek; mivel a
betegség tiinetmentes, a késdi diagndzis miatt l1atasromlds kovetkezhet
be.

2.3 Kulonbozik-e a gyermekek és a felnéttek betegsége?

A legtobb esetben igen. A RF pozitiv poliartikularis forma, amely a
feln6ttkori reumatoid artritisz 70 szdzalékat teszi ki, a JIA-s
megbetegedéseknek mindossze 5 szazalékaért felel6s. A korai kezdetd
oligoartikuldris forma a JIA-s esetek kb. 50 szazalékat teszi ki, ennek
felndttkori megfeleldjét pedig nem észlelték. A szisztémas izuleti
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gyulladas gyermekkori sajatossag, felnétteknél csak ritkan fordul elé.

3. DIAGNOZIS ES TERAPIA

3.1 Milyen laboratdriumi vizsgalatok sziikségesek?

A diagndziskor bizonyos laboratériumi vizsgalatokat érdemes elvégezni
az izlletek és a szem vizsgalata mellett, a JIA tipusanak meghatarozasa
és azon betegek azonositasa érdekében, akiknél fennall konkrét
szovédmeények, példaul a kronikus iridociklitisz kockazata.

A reumatoid faktor (RF) nevl laboratériumi vizsgalattal kimutathaté egy
antitest; ha a vizsgdalat eredménye pozitiv és az RF magas
koncentracidjat mutatja, ez a JIA altipusara utal.

Az antinuklearis antitestek (ANA) nagy gyakorisaggal pozitiv vizsgalati
eredményt jelentenek a JIA oligoartikularis tipusu betegeknél a
betegség kezdeti iddszakaban. A JIA-betegeknek ebben a
populacidéjaban magas a krénikus iridociklitisz kialakuldsanak
kockazata, ezért rendszeres, réslampas szemvizsgalat sziikséges
(hdromhavonta).

A HLA-B27 egy olyan sejtfelszini jellegzetesség (Un. marker), amely az
entezitisszel tarsulé izlleti gyulladasban szenvedd betegek 80%-anal
pozitiv. Ez a pozitiv eredmény az egészséges egyének csupan 5-8%-ara
jellemzé.

Hasznosak lehetnek mas vizsgalatok is, mint példaul a vérsejtsillyedés
(Westergren) vagy a C-reaktiv protein (CRP), amelyek a gyulladas
altaldnos mértékét allapitjak meg; a diagndzissal, valamint a kezeléssel
kapcsolatos dontések ugyanakkor sokkal inkabb a klinikai tinetek
milyenségén, mint a laboratériumi vizsgalatokon alapulnak.

A kezeléstdl fliggben a betegeknél rendszeres vizsgalatokra (példaul
vorosveértestszam, majfunkcios teszt, vizeletvizsgalat) lehet szikség az
esetleges mellékhatasok ellen6rzése, valamint a lehetséges gydégyszer
okozta toxicitds kimutatasa érdekében, mivel ezek nem biztos, hogy
tineteket okoznak. Az izllet gyulladasat féleg klinikai vizsgalat, néha
képalkoto vizsgalat, példaul ultrahang alapjan értékelik. A rendszeres
rontgen- vagy magnesrezonancias képalkoté (MRI) vizsgalat hasznos
lehet a csontok allapotanak és novekedésének felméréséhez, ezaltal a
terapia szabalyozasahoz.
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3.2 Hogyan kezelhetjuk?

A JIA kezelésére nem létezik specidlis terapia. A kezelés célja a
fajdalom, a faradékonysag és a merevség enyhitése, az izilet és a
csont karosodasanak megeldzése, a deformaldédas csokkentése,
valamint a ndévekedést és fejlddést fenntartdé mozgasképesség javitasa
az izlleti gyulladas mindegyik tipusanal. Az elmult tiz évben oériasi
el6relépések torténtek a JIA kezelésében bizonyos gydgyszerek, az
ugynevezett bioldgiai szerek megjelenésének készonhetden. Bizonyos
gyermekek azonban ,rezisztensek" lehetnek a kezelésre, ami azt
jelenti, hogy a betegség tovabbra is aktiv, az iziletek pedig gyulladtak
maradnak a kezelés ellenére. A kezelésre vonatkozéan vannak bizonyos
iranyelvek, azonban azt egyénileg kell meghatarozni mindegyik
gyermeknél. Nagyon fontos a szul6k részvétele a kezelésrdl sz6l6
dontéshozatalban.

A kezelés lényegében a szisztémas és/vagy az izlleti gyulladast gatlo
gyogyszerek hasznalatan, valamint az izllet funkcidjanak megdérzésére
és a deformitasok kialakuldsanak megel6zésére iranyuld rehabilitacios
programokon alapul.

A terdpia elég dsszetett, killonb6z8 specialistak egytttmikodésére van
szUkség hozzd (gyermekreumatoldgus, ortopéd sebész, fiziko- és
foglalkozasterapias szakember, szemész).

A kovetkezé rész ismerteti a JIA kezelésének jelenleg alkalmazott
stratégiait. A gydgyszerekkel kapcsolatos tovabbi tudnivaldk a
.Gyobgyszeres terapia" c. részben olvashatdk. Megjegyzendd, hogy
mindegyik orszagban kilén jegyzék van az engedélyezett
gyogyszerekrol, ezért a felsorolt szerek kézul nem mindegyik kaphaté
minden orszagban.

Nem-szteroid gyulladascsokkent6é gyogyszerek (NSAID)

A fiatalkori idiopatias artritisz (JIA) 6sszes formajanak és az egyéb
gyermekkori reumas megbetegedésének a hagyomanyos kezelését a
nem-szteroid gyulladascsokkentd gydgyszerek (NSAID) alkalmazasa
jelenti. Ezek a tinetek enyhitésére, vagyis a gyulladas és a laz
csOkkentésére szolgalé gyogyszerek, tehat nem gydégyitjak a
betegséget, de mérséklik a gyulladas okozta tliineteket. A
leggyakrabban haszndlt szerek a naproxen és az ibuprofen; noha
hatékony és olcsd, az aszpirint napjainkban jéval ritkdbban hasznaljak
féleg a toxicitas veszélye miatt (szisztémas hatasok a szer magas
vérszintje esetén, majtoxicitas kilondsen szisztémas JIA-nél). A hasznalt
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gyogyszereket altaldban jol tlrik a betegek: a gyomorémelygés, ami
feln6ttkorban a legfébb mellékhatas, gyermekkorban ritka. El6fordulhat,
hogy az egyik NSAID szer hatasos, a masik nem. A kulonb6zd NSAID
szerek ko6zott 6sszefliggést nem igazoltak. Az izlleti gyulladasra
kifejtett optimalis hatds tobb hét terapia utdan mutatkozik meg.

izliletbe adott injekcidk

izUletbe adott injekciés kezelést akkor alkalmaznak, amikor egy vagy
tobb izlletnél a betegség er6sen aktiv és gatolja annak normalis
mozgasat és/vagy nagyon fajdalmas a gyermek szamara. A beadott
gyogyszer egy tartds hatasu kortikoszteroid. A triamcinolon-
hexacetonid tartés hatasa (gyakran ez tobb hénap) miatt kedvelt: a
szisztémas keringésbe valé felszivodasa minimalis. Ezt a szert
alkalmazzak leggyakrabban az oligoartikularis betegségnél, illetve
kiegészit6 kezelésként a betegség mas formainal. Ezt a fajta terapiat
tobbszor meg lehet ismételni ugyanannal az iziletnél. Az iziletbe adott
injekcid el6tt helyi vagy altaldnos érzéstelenitést lehet alkalmazni
(altaldban fiatalabb betegeknél) a gyermek életkoratél, az izllet
tipusatdl és a kezelendd iziiletek szamatdl fliggbéen. Evente 3-4-nél tobb
injekcié adasa ugyanabba az izliletbe altalaban nem javasolt.

Az izlletbe adott injekciok mellett rendszerint mas kezelést is
alkalmaznak a fajdalom és a merevség gyors enyhitése érdekében,
szUkség szerint vagy mas gyogyszerek hatasanak jelentkezéséig.

Masodvonalbeli gydgyszerek

Mdasodvonalbeli gydgyszerek azokndl a gyermekeknél javallottak, akik
sulyosbodé sokizuleti gyulladasban szenvednek annak ellenére, hogy
megfelel6 NSAID terapiat és kortikoszteroid-injekcidkat kaptak. A
masodvonalbeli gyégyszereket dltaldaban az el6z6 NSAID terapia
szokdsos maddon torténd folytatdsa mellett adjak. A legtobb
masodvonalbeli gyégyszer hatdsa csak tobb hetes vagy hdnapos
kezelés utan valik szemmel lathatéva.

Metotrexat
Nem kétséges, hogy a metotrexat az a masodvonalbeli gyégyszer,
amelyet vildgszerte a leggyakrabban alkalmaznak a JIA-s gyermekek
kezelésére. Szamos vizsgalatban igazoltak a hatdsossagat és a
biztonsagossagat tobb évi alkalmazast kdvetéen. Az orvosi irodalom
mara meghatarozta a legnagyobb hatasos dézist (15 mg/m?2 testfellilet
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szajon at vagy parenteralisan, altaldban szubkutan injekcidéban). A
hetente adott metotrexat tehat az elsd szamu gydgyszer kuloéndsen a
poliartikularis JIA-ban szenved6 gyermekek kezelésében. Ez a gydgyszer
a betegek legnagyobb részénél hatasos. Gyulladascsokkentd hatasa
mellett, bizonyos betegeknél és ismeretlen mechanizmusok révén
képes mérsékelni a betegség elérehaladasat, sét akar javulast is
eldidézni. A betegek altaldban jol tirik; a leggyakoribb mellékhatésa a
gyomorémelygés és a maj transzaminaz-szintjének emelkedése. A
kezelés ideje alatt rendszeres laboratériumi vizsgalattal folyamatosan
ellendrizni kell a toxicitas esetleges kialakulasat.

A metotrexat ma mar vilagszerte szamos orszagban engedélyezett a JIA
kezelésére. Javasolt a metotrexat kombindalasa a folsav nev( vitaminnal,
amely csokkenti a mellékhatasok kockazatat, kilondsen a majmuikodést
érintéket.

Leflunomid
A metotrexat alternativajaként leflunomidot is lehet hasznalni, féleg
azoknal a gyermekeknél, akiknek a szervezete az el6bbit nem toleralja.
A leflunomidot tabletta formajaban kell szedni, és ennek a kezelésnek a
hatasossagat igazoltak a JIA-val kapcsolatos vizsgalatokban. Ez a
gyogyszer azonban dragabb, mint a metotrexat.

Szalazopirin és ciklosporin

Egyéb nem bioldgiai szerekrdl - példaul a szalazopirinrdl - ugyancsak
bebizonyosodott, hogy hatdsos a JIA kezelésében, azonban altalaban
kevésbé jél toleralhatd a metotrexatnal. A szalazopirinnel kapcsolatos
tapasztalatok jéval korlatozottabbak, mint a metotrexattal. A JIA-val
kapcsolatosan még nem végeztek megfeleld vizsgalatokat abbdl a
célbdl, hogy értékeljék mas szbéba johetd gydgyszerek, mint példaul a
ciklosporin hatdsossagat. A szalazopirint és a ciklosporint jelenleg
kevésbé alkalmazzak, legalabbis azokban az orszagokban, ahol a
bioldgiai szerek hozzaférhetdsége szélesebb kord. Kortikoszteroidokkal
egyutt adagolva a ciklosporin hasznos gyégyszer a makrofagaktivacios
szindroma kezelésében szisztémas JIA-ban szenved6 gyermekeknél. Ez
a szisztémas JIA egy sulyos és potencialisan életveszélyes
szovédmeénye, amely a gyulladasos folyamat nagymértéki altalanos
aktivalédasanak kovetkezménye.

Kortikoszteroidok
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A kortikoszteroidok a hozzaférhet6 leghatékonyabb gyulladasgatlo
gyogyszerek, de hasznalatuk korlatozott, mert hosszu tavon tébb
jelent6s mellékhatassal - példaul oszteopordzissal (csontritkulassal) és
novekedésgatlassal - jarnak egyutt. Mindemellett a kortikoszteroidok
hasznosak a mas terapiakkal szemben ellenalld szisztémas tinetek és
az életveszélyes szisztémas szovédmények kezelésében, valamint Un.
»athidald" gyégyszerként is hasznalhaték, azaz féken tartjak az akut
betegséget addig, amig a masodvonalbeli gyégyszerek hatasa nem
jelentkezik.

A topikalis (helyileg alkalmazott) kortikoszteroidokat (szemcseppet) az
iridociklitisz kezelésére alkalmazzak. A sllyosabb eseteknél peribulbaris
(szemgolyé mellé adott) kortikoszteroid-injekciéra vagy szisztémas
kortikoszteroid adasara is szukség lehet.

Bioldgiai szerek

Az elmult néhany évben Uj perspektivakat nyitottak a bioldgiai
szereknek nevezett gyégyszerek. Az orvosok azokra a gyégyszerekre
hasznaljak ezt a kifejezést, amelyeket bioldgiai Uton fejlesztenek ki, és
amelyek a metotrexattal és a leflunomiddal ellentétben elsGsorban
konkrét molekulak (a tumornekrézis faktor vagy TNF, az interleukin 1,
az interleukin 6 vagy egy T-sejt-stimuldlé molekula) ellen irdnyulnak. A
bioldgiai szereket fontos eszkdzként hataroztdk meg a JIA-ra jellemzé
gyulladasos folyamat gatlasa szempontjabdl. Ma mar szamos bioldgiai
szer létezik, amelyek majdnem mindegyikét engedélyezték kifejezetten
a JIA kezelésére (lasd a gyermekgydégyaszati jogszabalyokat alabb).

Anti-TNF gatiok
Az anti-TNF gydégyszerek szelektiven gatoljak a TNF-et, a gyulladasos
folyamat egyik elsddleges kivaltéjat. Ezeket a szereket 6nmagukban,
vagy metotrexattal kombinalva hasznaljak, és a legtobb betegnél
hatdsosnak bizonyulnak. A hatdsuk egészen rovid idd elteltével
jelentkezik, és az eddigi tapasztalatok alapjan megfeleléek legalabb
néhany évig tarté kezelésre (lasd a biztonsdgossaggal kapcsolatos részt
alabb); ugyanakkor, hosszabb utankovetésre van szukség ahhoz, hogy
meg lehessen allapitani az esetleges hosszu tavd mellékhatasaikat. A
JIA kezelésére szolgalé bioldgiai szerek, koztik tobb TNF-blokkold, a
legszélesebb korben hasznaltak, és nagymértékben kulonb6éznek
egymastél az alkalmazas médja és gyakorisaga tekintetében. Példaul az
etanerceptet szubkutan (bdr ala adott) injekcidéban kell adni hetente
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egyszer vagy kétszer, az adalimumab szintén szubkutan 2 hetente, mig
az infliximabot intravénas infUziéban . Mas bioldgiai szerek (pl. a
golimumab és a certolizumab pegol) gyermekgydgyaszati alkalmazasa
meégq vizsgalat alatt all, illetve felndtteknél mas molekulakat is
tanulmdanyoznak, amelyeket késébb gyermekeknél is hasznalni lehet
majd.

Az anti-TNF szereket altaldban a JIA valamennyi kategodridja esetében
alkalmazzak, kivéve a tartds oligoartritiszt, amelyet rendszerint nem
kezelnek bioldgiai szerekkel. A szisztémas JIA esetében ezeknek a
szereknek a javallata korlatozottabb, mig mas biolégiai szereket,
példaul az anti-IL-1-et (anakinra és canakinumab) vagy az anti-IL-6-ot
(tocilizumab) rendszeresen alkalmaznak. Az anti-TNF szereket vagy
onmagukban, vagy metotrexattal kombinalva lehet adni. Mint minden
mas masodvonalbeli gyégyszert, ezeket is csak szigord orvosi
ellen6rzés mellett lehet alkalmazni.

Anti-CTL4lg (abatacept)

Az abatacept nevl szernek mas a hatasmechanizmusa, bizonyos
fehérvérsejtek, az un. T-limfocitak ellen iranyulnak. Jelenleg olyan
poliartritiszes gyermekek kezelésére alkalmazhatd, akik nem reagalnak
a metotrexatra vagy mas bioldgiai szerekre.

Anti-interleukin-1 (anakinra és canakinuma) és anti-
interleukin-6 (tocilizumab)

Ezek a szerek kifejezetten hasznosak a szisztémas JIA kezelésében. A
szisztémas JIA terapiaja rendszerint kortikoszteroidok adasaval
kezd6dik. Noha hatasosak, a kortikoszteroidoknak mellékhatasaik
vannak, amelyek kilénésen a ndvekedést érintik, ezért amikor a
betegség aktivitdsa nem kontrollalhaté vellk rovid idén (jellemzden
néhany hdénapon) belll, akkor az orvosok kiegészitik azt anti-IL-1
(anakinra vagy canakinumab) vagy anti-IL-6 (tocilizumab) szerekkel
mind a szisztémas tinet (1az), mind az izileti gyulladas kezelése
érdekében. A szisztémas JIA-ban szenvedd gyermekeknél a szisztémas
tinetek néha maguktdél elmulnak, azonban az izlleti gyulladas tartdésan
fennmarad; ezekben az esetekben metotrexat kezelést lehet inditani
monoterapiaban vagy anti-TNF gatlékkal, illetve abatacepttel
kombinalva. A tocilizumab szisztémas és poliartikularis JIA kezelésére
egyarant alkalmazhaté. EI6bb a szisztémas, majd a poliartikularis JIA
kezelésére vald alkalmassagat igazoltak, illetve olyan betegeknél is
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hasznalhatd, akik nem reagalnak a metotrexatra vagy mas bioldgiai
szerekre.

Egyéb kiegészito kezelések

Rehabilitacio

A rehabilitacié a kezelés nélkllozhetetlen része. Magaba foglalja a
megfelel6 tornagyakorlatokat és indokolt esetben izileti sin hasznalatat
kényelmes testtartdsban az izlilet egyenesben tartdsa érdekében, ezzel
megelbézve a fajdalmat, merevséget, izomzsugorodast és izlleti
deformitasokat. Ezt kordn meg kell kezdeni és rutinszerden kell végezni
az izlletek és izmok egészségének javitasa, illetve megdbrzése
érdekében.

Ortopédiai mitét

Ortopédiai mutét féként az izlletkarosodas miatt szikséges izileti
(tdbbnyire csipd- és térd-) protézis belltetése, illetve tartés
izUletzsugorodas esetén a lagyszovetek fellazitdsa céljabdl .

3.3 Mi a helyzet a nem konvencionalis (nem szokvanyos),
illetve kiegészité terapiakkal?

Szamos kiegészitd és alternativ terdpia létezik, ami 6sszezavarhatja a
betegeket és csaladtagjaikat. Korlltekintden gondolja at e terapiak
kiprébalasanak kockazatait és elényeit, mivel a jétékony hatas nem
kell6en igazolt, és ezek a kezelések megterheldk lehetnek idében,
anyagilag és a gyermek szamara is. Ha kiegészitd vagy alternativ
terapiakat szeretne kiprébalni, beszélje meg ezeket a lehetéségeket a
gyermekreumatoldgussal. Bizonyos terapiak és a hagyomanyos
gyogyszerek kozott kélcsdnhatasok Iéphetnek fel. A legtobb orvosnak
nincs ellenvetése az alternativ terdpidkkal szemben, feltéve ha
tovabbra is kdvetik a szakmai tanacsaikat. Nagyon fontos, hogy ne
hagyja abba az orvos altal felirt gyégyszerek szedését. Amennyiben
bizonyos gyodgyszerek, mint példaul kortikoszteroidok szikségesek a
betegség ellendrzés alatt tartasahoz, nagyon veszélyes lehet hirtelen
ledlini ezekkel, amig a betegség még aktiv. Ha barmilyen aggalya van a
gyogyszerekkel kapcsolatosan, beszélje meg gyermeke
kezel6orvosaval.
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3.4 Mikor kell elkezdeni a terapiakat?

Napjainkban nemzetkdzi és nemzeti ajanlasok segitenek az orvosoknak
és a csaladoknak a kezelés kivalasztasaban.

Nemrégiben nemzetkdzi ajanldsokat adott ki az Amerikai Reumatoldgiai
Kollégium (American College of Rheumatology - ACR, honlapja:
www.rheumatology.org), mig tovabbi ajanlasokat készit el6 jelenleg az
Eurdpai Gyermekreumatoldgiai Tarsasag (Paediatric Rheumatology
European Society - PRES, honlapja: www.pres.org.uk).

Ezen ajanlasok szerint azoknal a gyermekeknél, akiknél a betegség
kevésbé sulyos (kevesebb iziletet érint), altalaban NSAID szereket és
kortikoszteroid-injekcidokat kell alkalmazni elsédleges kezelésként.
Sulyosabb (tobb izlletet érintd) JIA esetén el6szor metotrexatot
(ritkabban leflunomidot) kell adni, és ha ez nem elegendd, akkor
bioldgiai terapiat (els6sorban anti-TNF gatlét) kell alkalmazni
dnmagaban vagy metotrexattal egyutt. Azoknal a gyermekeknél,
akiknek a szervezete rezisztens vagy intolerans a metotrexattal vagy a
bioldgiai szerekkel szemben, esetleg egy masik bioldgiai szert (egy
masik anti-TNF -t vagy abataceptet) lehet hasznalni.

3.5 Mit kell tudni a gyermekgydgyaszati jogszabalyokrdl, az
engedélyezett javallat szerinti és a javallaton kiviili
alkalmazasrdl, valamint a jovobeli terapias lehetoségekrol?

15 évvel ezelbttig a JIA és sok mas gyermekbetegség kezelésére
hasznalt gydgyszerekkel nem végeztek megfeleld klinikai vizsgalatokat
gyermekeken. Ez azt jelenti, hogy az orvosok a sajat személyes
tapasztalataik vagy felnétt betegeken végzett vizsgalatok alapjan irtak
fel gydgyszereket.

Tény, hogy régebben nehézségekkel jart a klinikai vizsgalatok végzése
a gyermekreumatoldgia tertletén, els6sorban azért, mert a
gyermekeken végzett vizsgalatok nem kaptak megfelelé anyagi
tamogatast, tovabba a gydgyszergyartd vallalatok szdmara nem
jelentett vonzerét a kicsi, anyagilag nem kifizet6d6 gyermekgydgyaszati
piac. Ez a helyzet néhany évvel gyokeresen megvaltozott. Ennek oka az
Egyesilt Allamokban a legjobb gyermekgydgydszati gyégyszerekrd|
sz0l6 torvény (Best Pharmaceuticals for Children Act), valamint az
Eurdpai Unidban (EU) a gyermekgydgyaszati gydgyszerek fejlesztésérol
sz0l6 kulon szabalyozas (gyermekgydgyaszati rendelet) bevezetése
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volt. Ezek a kezdeményezések |ényegében kényszeritették a
gyogyszervallalatokat arra, hogy gyermekek bevondasaval is végezzenek
gyogyszervizsgalatokat.

Az egyesllt dllamokbeli és az EU-s kezdeményezések, két nagy
halézattal, a vildgszerte tobb mint 50 orszagot egyesitd Paediatric
Rheumatology International Trials Organisation (PRINTO, honlapja:
www.printo.it) szervezettel és az észak-amerikai Paediatric
Rheumatology Collaborative Study Group (PRCSG, honlapja:
WWWw.prcsg.org) munkacsoporttal egyutt, kedvezéen befolyasoltdk a
gyermekreumatoldgia fejlédését, kllondsen a JIA-s gyermekek
kezelésére szant Uj gyégyszerek fejlesztését. PRINTO vagy PRCSG
kdézpontokban JIA-s gyermekeket neveld csaladok szazai vettek részt
ezekben a klinikai vizsgalatokban, amelyekben az dsszes JIA-s
gyermeket kifejezetten a rajtuk vizsgalt szerekkel kezeltek. Bizonyos
esetekben a részvétel ezekben a vizsgalatokban placebo (aktiv
hatéanyagot nem tartalmazé tabletta vagy infazid) alkalmazasaval jar
annak biztositasa érdekében, hogy a vizsgalat alatt allé szernek tébb a
jotékony, mint a kdros hatasa.

Ennek a fontos kutatasnak készonhetéen mara mar tobb gydégyszert
engedélyeztek kifejezetten a JIA kezelésére. Ez azt jelenti, hogy a
szabalyozé hatésagok, mint példaul az Elelmiszer- és Gyégyszerlgyi
Hivatal (Food and Drug Administration, FDA), az Eurdpai
Gybgyszerligynokség (European Medicine Agency, EMA), valamint
szamos nemzeti hatésag ellendrizte a klinikai vizsgalatokbdl szarmazé
tudomanyos adatokat, és engedélyezte a gydégyszervallalatok szamara
annak feltlintetését az alkalmazasi el6irasban, hogy a gyégyszer
hatdsos és biztonsagos gyermekeknél.

A kifejezetten a JIA kezelésére engedélyezett gydgyszerek kozé
tartoznak a kovetkez6k: metotrexat, etanercept, adalimumab,
abatacept, tocilizumab és canakinumab.

Szamos mas szer gyermekgyodgyaszati alkalmazasanak vizsgalata
jelenleg is tart, igy az On gyermekét is felkérheti orvosa arra, hogy
vegyen részt ilyen vizsgalatokban.

Vannak mas gyogyszerek is, amelyeket hivatalosan nem hagytak jova a
JIA kezelésére, igy példaul tdbb nem-szteroid gyulladasgatlot, az
azatioprint, a ciklosporint, az anakinrat, az infliximabot, a golimumabot
és a certolizumabot. Ezek a gydgyszerek jovahagyott javallat nélkul is
alkalmazhatdk (ezt hivjuk javallaton kivuli alkalmazasnak), és az
orvosok javasolhatjak a hasznalatukat kilénésen akkor, ha mas
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kezelések nem elérhetok.

3.6 Melyek a terapia legfobb mellékhatasai?

A JIA kezelésében alkalmazott gydgyszerek altalaban jol toleralhatéak. A
gyomorpanasz az NSAID szerek leggyakoribb mellékhatdsa (ezeket
ezért ajanlott étkezés kdézben bevenni), ritkdbban fordul eld
gyermekeknél, mint feln6tteknél. Az NSAID -ka vérben bizonyos
majenzimek szintjének ndvekedését okozhatjak, de ez ritka, és féleg az
aszpirin alkalmazdsa esetén lehet észlelni.

A metotrexat szintén jél toleralhatd. Mellékhatdsai kozul a gyomor-bél
panaszok, mint a hanyinger, hanyas nem ritkak. Az esetleges toxicitas
kimutatasa érdekében fontos a majenzimek szintjének rendszeres
ellen6rzése rutin vérvizsgalatok alapjan. A leggyakoribb laboratériumi
rendellenesség a majenzimértékek emelkedése, ami a gyégyszer
megvonasaval vagy a metotrexat dézisanak csokkentésével helyreall. A
folinsav vagy folsav hatékonyan csdkkenti a majtoxicitas gyakorisagat.
Ritkan fellépnek tulérzékenységi reakcidk a metotrexattal szemben.

A szalazopirin viszonylag jol tolerdlhaté; a leggyakrabban el6forduld
mellékhatasok k6zé tartoznak a kovetkezdk: bérkitutés, gyomor-bél
problémak, hipertranszaminazémia (majtoxicitas), leukopénia (a
fehérvérsejtek szamanak csokkenése, ami fertdzéshez vezethet). A
metotrexathoz hasonldéan ezért ennél a szernél is rutin
laborvizsgalatokat kell végezni.

A kortikoszteroidok hosszu tavu, nagy dézisu hasznalata szamos
jelent6s mellékhatast valt ki. Ezek kdzé tartozik a nOvekedés gatlasa és
a csontritkulas (oszteoporézis). A nagyobb dézisokban alkalmazott
kortikoszteroidok jelentds étvagynovekedést okoznak, ami elhizashoz
vezethet. Ezért igen fontos, hogy a gyermeket olyan ételek
fogyasztasara 0sztonozzik, amelyek a kaldriabevitel fokozasa nélkul
biztositanak telitettségérzetet.

A bioldgiai szereket a betegek szervezete altaldban jol tolerdlja,
legalabbis a kezelés els6 éveiben. A betegeknél gondosan ellendrizni
kell a fert6zések és mas nemkivanatos események esetleges
kialakulasat. Ugyanakkor fontos, hogy megértsik, a JIA kezelésére
jelenleg hasznalt 6sszes gydégyszerrel kevés jelenleg a tapasztalat a
vizsgalt betegek szama (csak néhany szaz gyermek vett részt klinikai
vizsgalatokban) és a vizsgalatok idétartama (biolégiai szerek csak 2000
ota allnak rendelkezésre) tekintetében egyarant. Ezen okok miatt ma
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mar tobb JIA-nyilvantartas |étezik a bioldgiai szerekkel kezelt

gyermekek utankovetésére nemzeti (pl. Németorszag, Nagy-Britannia,
Egyesilt Allamok stb.) és nemzetkdzi szinten (pl. a Pharmachild
elnevezésl projekt a PRINTO és a PRES égisze alatt), amelyek célja a JIA-
s betegek szoros figyelemmel kisérése és az esetleges hosszu tavu
biztonsdgossagi események ellendrzése (tobb évvel a gydgyszer
alkalmazasa utan).

3.7 Mennyi ideig tartson a kezelés?

Olyan hosszan ajanlott, amig csak a betegség tart. A betegség
idétartamat nem lehet el6re latni; az esetek tobbségében a JIA magatdl
javul néhany évtdl tébb évig tartd lefolyas utan. A JIA lefolyasat
idészakos javulasok és sulyosbodasok (exacerbacidk) jellemzik, ami
miatt jelent6s mértékben maddositani kell a terapiat. A kezelés teljes
abbahagyasa csak azutan mérlegelhetd, hogy az iztleti gyulladas
hosszu ideig (legaldbb 6-12 hénapig) nem jelentkezik. Ennek ellenére
nem tudjuk biztosan, hogy a betegség esetleg kiljul-e a gydgyszeres
kezelés abbahagyasa utan. Az orvosok altalaban a felnéttkorukig
kovetik a JIA-s betegek allapotanak alakulasat, még akkor is, ha az
izileti gyulladdsnak semmilyen jele nincs.

3.8 Szemvizsgalat (réslampas vizsgalat): milyen gyakran,
mennyi ideig?

Azoknal a betegeknél, akik kockazatnak vannak kitéve (kildndsen
akkor, ha ANA-pozitivak), a réslampas vizsgalatra legalabb
haromhavonta egyszer sort kell keriteni. Azokat, akiknél iridociklitisz
|épett fel, gyakrabban kell vizsgalni a szem érintettségének szemészeti
vizsgalatokon megallapitott sulyossagatol fliggden.

Az iridociklitisz kialakuldsanak kockazata az id6 el6rehaladasaval
csokken, bar az iridociklitisz még tobb évvel az izlleti gyulladas kezdete
utdn is jelentkezhet. Eppen ezért helyénvald a szemet éveken keresztil
folyamatosan ellendrizni, még akkor is, ha az izuleti gyulladas
javuléfélben van.

Az artritiszben és entezitiszben szenvedd betegeknél esetlegesen
fellépd akut uveitisz tinetekkel jar (szem kivorésodése, szemfajdalom,
kellemetlen fényérzékenység vagy fotofdbia). llyen panaszok esetén a
beteget azonnal be kell utalni szemészeti vizsgalatra. Az iridociklitisszel
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ellentétben itt nincs szikség rendszeres réslampas vizsgalatra a korai
diagndzis érdekében.

3.9 Hogyan alakul hosszu tavon az artritisz (milyen a
progndzisa)?

Az artritisz progndzisa lényegesen javult az évek soran, de még mindig
a JIA sUlyossagatol és klinikai formajatél, valamint a korai, megfelel6
kezeléstdl fligg. Folyamatban vannak kutatasok Uj gyégyszerek és
bioldgiai szerek kifejlesztése céljabdl, valamint annak érdekében, hogy
a kezelést elérhetdvé tegyék minden gyermek szamara. Az artritisz
progndzisa jelentdsen javult az elmult tiz évben. Osszességében a
gyermekek kb. 40%-a mar nem szed gyodgyszert és nincsenek tinetei
(javulast tapasztal) 8-10 évvel a betegség kialakulasa utan; a javulas
leginkabb az oligoartikularis betegség tartds és szisztémas tipusainal
figyelhet6 meg.

A szisztémas JIA progndzisa valtozé. A betegek mintegy felénél az
izUleti gyulladas kevés jele észlelhetd, és naluk a betegséget féleg az
altalanos gyulladasos tinetek visszatéro fellobbanasa jellemzi; a végsoé
prognézis gyakran kedvezd, mivel a betegség sokszor spontan
megnyugszik. A paciensek masik felénél a betegséget tartds izuleti
gyulladas jellemzi, mik6zben a szisztémas tinetek altalaban
mérséklédnek az évek mulasaval; a betegeknek ebben az
alcsoportjaban sulyos izlletkarosodas kovetkezhet be. Véqgll, a betegek
masodik csoportjanak csekély részénél a szisztémas tinetek az izlleti
érintettséggel egyutt tartésan fennmaradnak; naluk a legrosszabb a
progndzis, és Ugynevezett amiloidézis, vagyis immunszuppressziv
terapiat igényld sudlyos szovédmény alakulhat ki. Az anti-IL-6
(tocilizumab) és anti-IL-1 (anakinra és canakinumab) szerekkel végzett,
célzott bioldgiai terapia elérehaladasaval a hosszUu tavu prognézis
valészinlleg nagymértékben javulni fog.

Az RF pozitiv poliartikularis JIA-s esetekben gyakoribb a progressziv
izUleti lefolyas, ami sulyos izuletkarosodashoz vezethet. A betegségnek
ez a formdja a reumatoid faktor (RF) pozitiv feln6ttkori reumatoid
artritisz megfelel6je gyermekeknél.

Az RF negativ poliartikuldris JIA-s esetek valtozatosak mind klinikai
megjelenési formaik, mind progndzisuk szempontjabél. Az altalanos
progndézis mégis sokkal kedvez6bb, mint az RF pozitiv poliartikularis JIA
esetében; a betegeknek minddssze negyedénél |ép fel iziletkarosodas.
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Az oligoartikularis JIA esetében az izlleti progndzis gyakran kedvezé, ha
a betegség csupan néhany izuletre korlatozodik (Un. tartds
oligoartritisz). Azoknal a betegeknél, akiknél az izileti betegség tdobb
izUletre is kiterjed (kiterjedt oligoartritisz), a progndézis hasonld, mint a
poliartikularis RF negativ JIA-s betegeknél.

A pszoriazisos JIA-ban szenvedd betegek kozll sokndl a betegség
hasonlé az oligoartikularis JIA-hoz, masoknal a feln6ttkori pszoriazisos
artritiszhez.

Az entezopatiaval egyutt megjelend JIA-nak szintén valtozatos a
prognézisa. Néhany betegnél a betegség mérséklddik, mig masoknal
sulyosbodik, és a keresztcsont-izlleteket is megtdmadija.

Jelenleg a betegség korai szakaszara vonatkozdéan nem allnak
rendelkezésre megbizhatd klinikai vagy laboratériumi jellemzék, és az
orvosok nem tudjak megjésolni, hogy mely betegeknél lesz legrosszabb
a prognézis. Az ilyen eldrejelzé jellemzbk jelentds klinikai érdeklédésre
tartananak szamot, mivel lehetdvé tennék azoknak a betegeknek a
beazonositasat, akiknek a betegség kezdetétdl fogva agresszivebb
kezelésben kell részesllnilk. Jelenleg is zajlik egyéb laboratoriumi
markerek vizsgalata, amelyek alapjan el6re lehetne jelezni, hogy mikor
kell leallitani a metotrexattal vagy a biolégiai szerekkel végzett
kezelést.

3.10 Es az iridociklitisz prognézisa?

Az iridociklitisz, ha nem kezelik, sulyos kdévetkezményekkel jarhat,
ugymint a szemlencse homalyossaga (szemhalyog) és vaksag. Ha
azonban a korai stadiumban kezelik, ezek a tunetek altalaban
mérséklédnek a gyulladascsokkentd és pupillatagité szemcseppel
végzett kezelés hatasara. Ha szemcseppel a tiinetek nem enyhithetdk,
akkor biolégiai szert lehet felirni. Nincs azonban egyértelmd bizonyiték
arra vonatkozéan, hogy melyik a legjobb gyégymad a sulyos
iridociklitiszre, mivel a kezelésre adott valasz gyermekrdl gyermekre
valtozhat. A korai diagnézis ezért a prognézis legfébb befolyasold
tényezbje. Szemhalyog kialakulhat a kortikoszteroidokkal végzett
hosszU tavu kezelés kdovetkeztében is, féként a szisztémas JIA-ban
szenvedl betegeknél.

4. MINDENNAPI ELETVITEL
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4.1 Befolyasolhatja-e az étrend a betegség lefolyasat?

Nincs bizonyiték arra vonatkozéan, hogy az étrend befolyasolhatna a
kor lefolyasat. A gyermeknek azonban altalanossagban a koranak
megfeleld, kiegyensulyozott étrendre van sziiksége. Kerllnie kell a
tulevést a kortikoszteroidokat szedd betegeknek, mivel ezek a
gyogyszerek fokozzak az étvagyat, ezért a kortikoszteroid-kezelés ideje
alatt a gyermek ne fogyasszon magas kaléria- és natriumtartalmd
ételeket akkor sem, ha a gyégyszerbdl csak kis dozist szed.

4.2 Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?

Nem bizonyitott, hogy az éghajlatnak hatasa lenne a betegség
megnyilvanulasi formaira. A reggeli iziletmerevség azonban tartésabb
lehet hideg id6jaras esetén.

4.3 Miért lehet hasznos a testmozgas és a fizikoterapia?

A testmozgds és a fizikoterapia célja, hogy lehetévé tegye a gyermek
szamara, hogy megfelel6en részt vegyen a napi életvitelhez tartozé
0sszes tevékenységben és betoltse valamennyi szocialis szerepét. A
testmozgas és a fizikoterapia emellett az aktiv egészséges életmddra is
0sztonoz. Ezeknek a céloknak az eléréséhez eléfeltétel, hogy az iziletek
és az izmok egészségesek legyenek. Testmozgdassal és fizikoterapiaval
javitani lehet az iziletek mozgasképességét és stabilitasat, az izmok
ruganyossagat és erejét, valamint a koordinaciot és az alléképességet
(kondiciét). Az egészséges vaz-izom rendszer lehetdvé teszi a gyermek
szamara, hogy sikeresen és biztonsagban részt vegyen az iskolai és
azon kivuli tevékenységekben, példaul aktivan toltse a szabadidejét és
sportoljon. A kezelés és az otthoni tornagyakorlatok hasznosak lehetnek
a szukséges fizikai er6 és alléképesség eléréséhez.

4.4 Szabad-e sportolni?

A sport nélkulozhetetlen eleme egy egészséges gyermek mindennapi
életének. A JIA terapiajanak egyik célja, hogy a gyermekek amennyire
csak lehetséges, normalis életet éljenek, és ne gondoljak, hogy
kilonboznek tarsaiktol. Ezért az altalanos ajanlas az, hogy a betegeket
hagyjak sportolni, és bizzanak abban, hogy abbahagyjak, ha megfajdul
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eqy izuletUk. Az edz6knek pedig azt tanacsoljak, hogy el6zzék meg a
sportsériléseket, klléndsen a serduléknél. Bar a mechanikus terhelés
nem hasznal a gyulladt izlletnek, a feltételezések szerint egy kisebb
karosodas, ami ezaltal keletkezhet, sokkal jelentéktelenebb, mint a
pszicholdgiai kdrosodas, amit a betegségre hivatkozva a sporttdl és
baratoktdl vald eltiltds jelenthet. Ez a valasztas egy altaldnosabb nézet
része, amely szerint batoritani kell a gyermeket, hogy 6nallé legyen és
képes legyen egyedil megbirkdézni a betegségébdl adddd korlatokkal.
Eltekintve ezektdl a szempontoktdl, jobb olyan sportot valasztani, amely
egyaltalan nem, vagy csak minimalisan terheli az iztleteket. llyen
példaul az Uszas vagy a kerékparozas.

4.5 Jarhat-e rendszeresen iskolaba a gyermek?

Kiemelten fontos, hogy a gyermek rendszeresen jarjon iskolaba. A
korlatozott mozgasképesség gondot jelenthet az iskolaba jaras
szempontjabdl, mert jarasi nehézséget, valamint a faradékonysaggal, a
fajdalommal vagy az iziletmerevséggel szembeni tlréképesség
csOkkenését okozhatja. Ezért bizonyos esetekben fontos, hogy az iskolai
személyzet és a gyermek tarsai tisztaban legyenek a beteg gyermek
beszikullt lehetdségeivel, és gondoskodjanak a mozgasat megkonnyitd
berendezésekrél, megfelelden kialakitott bdtorzatrél, valamint a kéz- és
gépirast lehetdvé tévd eszkdzokrdl. A testnevelésérakon és a
sporttevékenységekben vald részvételt a betegség aktivitasa miatt
korlatozott mozgasképességnek megfeleléen kell 6szténdzni. Fontos,
hogy az iskolai személyzet tisztaban legyen a JIA-val, a betegség
lefolyasaval, valamint azzal, hogy a betegség varatlanul kitjulhat.
El6fordulhat, hogy mérlegelni kell az otthontanulast. Az is fontos, hogy
elmagyardzzuk a tanaroknak a gyermek lehetséges sziikségleteit:
megfelel6 asztalok, rendszeres mozgasgyakorlatok az iskolai érak alatt
az izlleti merevség elkerllése végett, esetleges irdsi nehézségek
megoldasa. A betegek, amikor csak lehetséges, vegyenek részt a
testnevelésérakon. Ebben az esetben figyelembe kell venni a
sportolasra vonatkozd, fent mar emlitett szempontokat.

Az iskola az a gyermeknek, ami a munka a feln6ttnek: az a hely, ahol
megtanulja, hogyan valjon 6nalld, produktiv és fliggetlen emberré. A
szUl6knek és a tanaroknak minden télik telhetét meg kell tennitk
annak érdekében, hogy a beteg gyermekeket batoritsak az iskolai
tevékenységekben valé normalis részvételre annak érdekében, hogy
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sikeresek lehessenek a tanulasban és képesek legyenek arra, hogy
megfelel6en kommunikaljanak tarsaikkal és a felndttekkel, ezaltal
barataik elfogadjak és megbecsiiljék dket.

4.6 Kaphat-e védooltasokat a beteg?

Abban az esetben, ha a beteget immunszuppressziv terapiaval (
kortikoszteroidokkal, metotrexattal, bioldgiai szerekkel) kezelik, akkor
az él6 attenuadlt (legyengitett) mikroorganizmusokkal torténd véddoltast
(pl. rubedla elleni oltas, kanyaré elleni oltds, mumpsz elleni oltas , Sabin
cseppek /Heine-Medin ellen/, BCG /TBC: tuberkulézis ellen/) el kell
halasztani vagy teljesen ki kell hagyni a fert6zések lehetséges
kockazata miatt, amelyet a csOkkent immunvédekezés okozhat. Idedlis
esetben ezeket a véddoltasokat a kortikoszteroid-, metotrexat-, illetve
bioldgiai terapia elkezdése elbtt kell beadni. Be lehet adni olyan
oltdanyagokat, amelyek nem tartalmaznak él6 mikroorganizmusokat,
csak fert6z6 fehérjéket (példaul tetanusz elleni oltas, diftéria elleni
oltas, Salk véddoltas, hepatitisz B elleni oltas, szamarkdohogés,
pneumococcus, haemophilus és meningococcus elleni oltas); ezeknél az
egyetlen kockazat az, hogy a legyengitett immunrendszer miatt a
védooltds nem lesz eredményes, vagyis kisebb védelmet nyujt. Ennek
ellenére javasolt a tervezett véddoltasok beadasa kisgyermeknél, még
akkor is, ha kisebb védelmet jelentenek.

4.7 Elhet-e normalis életet felnéttként a beteg gyermek?

Ez a terapia egyik f6 célkitlizése, és az esetek tobbségében meg is
valdsithaté. A JIA kezelése valéban er6teljesen javult, és az (j
gyogyszerekkel még jobb lesz a jovében. A farmakoldgiai (gydgyszeres)
kezelés és a rehabilitacié kombinalt alkalmazasaval ma mar
megeldzhetd az izlleti karosodas a betegek tobbségénél.

Szorosan figyelemmel kell kdvetni a pszicholdgiai hatast is, amelyet a
betegség gyakorol a gyermekre és csaladjara. Egy olyan krénikus
betegség, mint a JIA, nem egyszer( kihivas az egész csaladnak, és
természetesen minél sllyosabb a betegség, anndal nehezebb
megbirkdzni vele. Nehéz a gyermeknek jél venni a betegség jelentette
akadalyokat, ha a szlleinek nem sikerul ez. A szUl6k er6sen koétédnek a
gyermeklikhoz, és annak érdekében, hogy minden lehetséges
problématél megkiméljék, tulzottan oltalmazéva valhatnak.
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A szil6k pozitiv gondolkodasbeli hozzaallasa, amellyel tamogatjak a
gyermeket és arra batoritjak, hogy a betegsége ellenére legyen 6nallo,
amennyire csak lehetséges, rendkivll hasznos segitség lehet a gyermek
szamara ahhoz, hogy tuljusson a betegsége soran felmeruld
nehézségeken, sikeresen beilleszkedjen tarsai kozé, és fliggetlen,
kiegyensulyozott személyiséggé valjon.

SzUkség esetén a gyermekreumatoldgiai szakembereknek
pszichoszocialis segitséget kell felajanlaniuk.

A csaladsegqitd egyesiletek és jotékony szervezetek szintén segithetnek
a csaladoknak megbirkdzni a betegséggel.
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