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1. Ml A GYERMEKKORI SPONDILARTRITISZ/ENTEZITISSZEL
OSSZEFUGGO ARTRITISZ (SpA-ERA)

1.1 Mi ez?
A gyermekkori SpA-ERA a krénikus gyulladasos betegségek egy olyan
csoportja, amely az izUleteket (artritisz), valamint az inak és szalagok
bizonyos csontokhoz valé tapadasi pontjait (entezitisz) érinti,
elsdsorban az alsé végtagok, valamint egyes esetekben a medence és a
gerinc izlleteiben (szakroileitisz - fartaji fajdalom, spondilitisz -
hatfajas). A gyermekkori SpA-ERA szamottevden gyakoribb a HLA-B27
pozitiv egyénekben.. A HLA-B27 az immunsejtek fellletén talalhaté
fehérje. Szembet(ing, hogy a HLA-B27-pozitiv egyéneknek csak egy
részénél alakul ki valaha is artritisz (izuleti gyulladas). A HLA-B27
jelenléte 6nmagdban nem magyarazat a betegség kialakuldsara. Ma
még nem ismert, hogy a HLA-B27 pontosan milyen szerepet jatszik a
betegség eredetében. Azt azonban tudjuk, hogy az esetek egy nagyon
kis hanyadaban az artritisz kialakuldsat gyomor-bél rendszeri vagy hugy-
ivar szervi fert6zés el6zi meg (ezt nevezzlk reaktiv artritisznek). A
gyermekkori SpA-ERA nagyon hasonlit a felnéttkorban jelentkezd
spondilartritiszre, és a kutatdk tébbsége szerint mindkét betegségnek
ugyanaz az eredete és a jellemzdi. A gyermekkori spondilartritiszben
szenvedd gyermekek és serdluldk tobbségénél ERA-érintettség, sét akar
pszoriazisos (pikkelysomoros) artritisz diagnodzisat lehetne felallitani.
Fontos, hogy a , gyermekkori spondilartritisz", ,entezitisszel 6sszefliggd
artritisz" és egyes esetekben a ,,pszoriazisos artritisz" megnevezések
ugyanazt jelenthetik klinikai és terapias szempontbdl.
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1.2 Milyen betegségeket neveziink gyermekkori SpA-ERA-nak?
Fent mar emlitettlk, hogy a gyermekkori spondilartritisz olyan
betegségek csoportjanak neve, amelyeknek a klinikai jellemzgi kozott
atfedések lehetnek, beleértve az axialis és periférias spondilartritiszt, a
spondilitisz ankilopoetikat, a nem differencidlt spondilartritiszt, a
pszoriazisos artritiszt, a reaktiv artritiszt, valamint a Crohn-beteséggel
és kolitisz ulcerozaval (fekélyes vastagbélgyulladassal) 6sszefliggd
artritiszt. Az entezitisszel 6sszefliggd artritisz és a pszoriazisos artritisz
két kilonb6zd kérkép a JIA osztalyozasaban, és 6sszefliggnek a
gyermekkori SpA-val.

1.3 Milyen gyakori?

A gyermekkori SpA-ERA a krénikus artritisz egyik leggyakoribb formaja
gyermekkorban, és nagyobb szamban fordul eld filknal, mint lanyoknal.
Foldrajzi helytdl figgden, vilagszerte a krénikus artritiszben szenvedd
gyermekeknek nagyjabdl 30%-anél van jelen. Az esetek tobbségében az
elsd tlinet 6 éves kor korul jelenik meg. Mivel a gyermekkori SpA-ERA-
betegek nagy része (mintegy 85%-a) HLA-B27-hordozd, a felnéttkori
SpA és a gyermekkori SpA-ERA gyakorisdga az 6ssznépességben - sé6t
akar egyes csaladokon belll is - attél figg, hogy ennek a jelz6anyagnak
(markernek) a gyakorisaga milyen az egészséges populacidéban.

1.4 Mi a betegség oka?

A gyermekkori SpA-ERA oka nem ismert. Létezik azonban genetikai
hajlam, amely a betegek tobbségénél a HLA-B27 és néhany masik gén
jelenlétén alapul. A mai feltételezések szerint a betegséggel
o0sszefliggésbe hozott HLA-B27 molekula (ami a HLA-B27-pozitiv
népesség 99%-anal nem all fenn) nem szintetizdlédik megfelelben, és
amikor kolcsonhatasba 1ép a sejtekkel és a sejtek altal termelt
anyagokkal (féleg gyulladast kivalté anyagokkal), akkor el6idézi a
betegséget. Ennek ellenére fontos hangsulyozni, hogy a HLA-B27
pozitivitas nem a betegség okozdja, hanem arra hajlamositd tényezé.

1.5 Orokletes ez a betegség?
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A HLA-B27 és mas gének hajlamositanak a gyermekkori SpA-ERA-ra.
Tudjuk azt is, hogy az ilyen betegséggel diagnosztizalt betegek
legfeljebb 20%-anak els6- vagy masodfoku rokonanal is fennall a
betegség. A gyermekkori SpA-ERA-nak tehat lehet némi csaladi
halmozddasa. Azt azonban nem mondhatjuk, hogy a betegség
orokletes. A HLA-B27 gént hordozé embereknek csak 1%-at érinti. Mas
szbéval, soha nem alakul ki SpA-ERA a HLA-B27 génnel rendelkez6
egyének 99%-anal. Mi tobb, a genetikai hajlam etnikai csoportok kozott
eltéré.

1.6 Megel6zhet6?

A megeldzés azért nem lehetséges, mert a betegség oka még mindig
nem ismert. Nincs értelme vizsgalni a HLA-B27 jelenlétét a testvéreknél
vagy rokonoknal, ha nem mutatjak a gyermekkori SpA-ERA tlneteit.

1.7 Fert6zo-e a betegség?

A gyermekkori SpA-ERA nem fert6z6 betegség, még azokban az
esetekben sem, amikor fert6zés valtja ki. Raadasul nem alakul ki
minden olyan egyénnél, aki ugyanakkor fert6zédik meg ugyanazzal a
baktériummal.

1.8 Mik a f6 tunetei?
A gyermekkori SpA-ERA-nak gyakori klinikai jellemzdi vannak.

izileti gyulladas

A leggyakoribb tlinetek kozé sorolhatd az izlleti fajdalom és duzzanat,
valamint az izilletek mozgaskorlatozottsaga.

Sok gyermeknél oligoartritisz alakul ki az alsé végtagokban. Az
oligoartritisz azt jelenti, hogy a betegség 4 vagy annal kevesebb
izUletet érint. Poliartritisz jelentkezhet azoknal, akiknél a betegség
kronikussa valik. A poliartritisz azt jelenti, hogy az izileti érintettség 5
vagy ennél tobb izlletre terjed ki. A leginkabb érintett izlletek a térd, a
boka, a labkozép és a csipd; kisebb gyakorisaggal, de az artritisz a
labfej kis izuleteit is megtamadhatja.

Némely gyermeknél a fels6 végtagok barmelyik iztletében is
el6fordulhat, kllénésen a vallban.
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Entezitisz

Az entezitisz, azaz az enthesis (az a terllet, ahol egy in vagy szalag a
csonthoz tapad) gyulladasa a betegség masodik leggyakoribb
megnyilvanuldsa az SpA-ERA-ban szenvedé gyermekek korében.
Gyakran érintett tertletek a sarok, a 1abkozép és a térdkalacs kornyéke.
A leggyakoribb tlinetek kozé tartozik a sarokfajdalom, a labfej k6zépsé
részének duzzanata és fajdalma, valamint a térdkalacs fajdalma. Az
enthesis krénikus gyulladdsa sarkantyuképzddéshez (csontkindvéshez)
vezethet, ami sok esetben sarokfajdalmat okoz.

Szakroileitisz

A szakroileitisz a keresztcsonti izlletek gyulladdsa a medence hatso,
fari részénél. Gyermekkorban ritka; leggyakrabban 5-10 évvel az
artritisz kezdete utan jelentkezik.

A leggyakoribb tinete a valtakoz6 fartaji fajdalom.

Hatfajas; spondilitisz

A gerinc érintettsége, ami kezdetben igen ritka, a betegség késobbi
lefolyasa soran alakulhat ki a gyermekek némelyikénél. A leggyakoribb
tinetek kozé tartozik az éjszakai hatfajas, a reggeli merevség és a
mozgaskorlatozottsag. A hatfajast gyakran kiséri nyaki, illetve ritka
esetben mellkasi fajdalom. A betegség csontkindvést és a
csigolyatestek 6sszenovését okozhatja néhany betegnél sok évvel a
betegség kialakuldsa utdn. Eppen ezért gyermekeknél szinte soha nem
figyelhet6 meg.

A szem érintettsége

Az akut ellls6 uveitisz az irisz (szivarvanyhartya) gyulladdsa. Noha nem
gyakori szovédmény, a betegek akar egyharmadanal is jelentkezhet
egyszer vagy tobbszor a betegség lefolyasanak ideje alatt. Az akut
elllsé uveitisz tinetei a fajdalmas, voros szem, és a tobb hétig tarto
homalyos |atés. Altaldban egy id8ben csak az egyik szemet érinti, de
tobbszor is kidjulhat. Azonnali szemorvosi vizsgalat sziikséges. Ez a
fajta uveitisz mas, mint az, amelyik olyan lanyoknal figyelheté meg,
akiknek oligoartritisze van, és a szervezetiukben antinuklearis antitestek
termelddnek.

A bOr érintettsége
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A gyermekkori SpA-ERA-s gyermekek kis csoportjanal mar fennallhat,
illetve kialakulhat pszoriazis (pikkelysomor). Az § esetikben a betegség
besoroldsa nem ERA, hanem pszoriazisos artritisz. A pikkelysdmor olyan
bOrbetegség, amelyet féleg a térden és a konyokdn megjelend hamlo
bérfoltok jellemeznek. Ez a bdrbetegség évekkel megeldzheti az izileti
gyulladast. Mas betegeknél az artritisz mar évek 6ta fennallhat, amikor
az elsd pikkelysomords folt megjelenik.

A belek érintettsége

Spondilartritisz alakulhat ki néhany olyan gyermeknél, aki gyulladasos
bélbetegségben, példaul Crohn-betegségben vagy fekélyes
vastagbélgyulladasban (kolitisz ulceroza) szenved. A gyulladasos
bélbetegség nem tartozik az ERA 6sszetevdi k6zé. Egyes gyermekeknél
a bélgyulladas szubklinikai (nincsenek béltinetek), és az izlleti tinetek
sulyosabb fokuak és specialis kezelést igényelnek.

1.9 Minden gyermeknél azonos a betegség?

A skala széles. Mig egyes gyermekeknél a betegség enyhe, gyors
lefolyasu, addig masoknal sulyos, tartds, és rokkantsagot okoz.
El6fordulhat tehat, hogy sok gyermeknél csak egy izlletet érint (pl. az
egyik térdet) tobb héten keresztll, de soha nem mutatja ugyanazt a
képet vagy egyéb jellemzbket életlik hatralévd részében, mig masoknal
tartds, tobb izlletre, enthesisre, valamint a gerinc és a keresztcsont
izUleteire kiterjed6 tunetek alakulhatnak ki.

1.10 Kulonbozik-e a gyermekek és a felnéttek betegsége?
A gyermekkori SpA-ERA kezdeti tlinetei eltérnek a feln6ttkori SpA
tineteitdl, de az adatok tobbsége arra utal, hogy a betegségeknek
ugyanabba a spektrumaba tartoznak. Gyermekeknél kezdetben
gyakoribb a periférias (végtagi) izlleti betegség, ezzel szemben
feln6tteknél elterjedtebb az axidlis (gerinc- és keresztcsontizlletek)
érintettsége. A betegség sulyosabb a gyermekeknél, mint a
felnotteknél.
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