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Juvenil Idiopatisk Artrit (JIA)

1. JIA

1.1 Vad ar JIA?
Juvenil idiopatisk artrit (JIA) ar en kronisk sjukdom som kannetecknas av
langvarig ledinflammation. Typiska symtom pa ledinflammation ar
smarta, svullnad och inskrankt rorlighet. Idiopatisk betyder att orsaken
till sjukdomen ar okand och juvenil betyder barn, vilket syftar pa att
sjukdomen bérjar fore 16 ars alder.

1.2 Vad betyder kronisk sjukdom?

En sjukdom kallas kronisk da adekvat behandling inte leder till att
sjukdomen botas men till lindring av symtom och eventuella
inflammatoriska avvikelser i blodprov.

Det betyder ocksa att nar barnet far sin diagnos ar det omojligt att
avgora hur lange barnet kommer att vara sjuk.

1.3 Hur vanligt ar det med JIA?
JIA &r en ovanlig sjukdom som drabbar 10 - 15 av 10 000 barn per ar i
Norden.

1.4 Vad orsakar JIA?

Vart immunsystem skyddar oss fran infektioner orsakade av manga
olika sorters smittamnen som virus eller bakterier. Det skiljer normalt
pa vad som ar frammande och méjligen skadligt och darmed behdver
forgoras, fran vad som ar kroppseget och ska lamnas ifred.
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Kronisk artrit anses orsakas av att immunsystemet av oklar anledning
angriper kroppens egna celler och vavnader. Darfor kallas sjukdomar
som JIA for autoimmuna sjukdomar, dvs. att immunsystemet reagerar
mot den egna kroppen.

Den exakta uppkomstmekanismen ar okand.

1.5 Ar JIA en arftlig sjukdom?
JIA ar inte en arftlig sjukdom da den inte automatiskt arvs direkt fran
foralder till barn. Men det finns genetiska faktorer, till stor del
fortfarande okanda, som gor att vissa individer ar benagna att utveckla
JIA. Forskarna anser att sjukdomen ar ett resultat av en kombination av
genetiska faktorer och exponering for omgivningsfaktorer (troligtvis
infektioner). Aven om arftliga faktorer kan bidra, sa ar det ovanligt att
tva barn i samma familj drabbas.

1.6 Hur diagnostiseras JIA?

Diagnosen JIA baseras pa tecken till 1dngvarig ledinflammation och
uteslutande av andra sjukdomar. Det sker genom bedomning av
sjukhistoria, kroppsundersokning och laboratorieresultat.

Diagnosen JIA stalls om sjukdomen debuterar fére 16 ars alder, artriten
kvarstar mer an 6 veckor och genom uteslutande av andra
ledsjukdomar.

Orsaken till att man valt 6 veckors grans ar for att kunna utesluta
overgaende artriter, t ex reaktiva artriter efter olika infektioner. Termen
JIA inkluderar alla typer av kvarvarande artriter med okand uppkomst
hos barn.
JIA omfattar olika sorters ledinflammation (artrit).

Diagnosen JIA baseras pa tecken till langvarig artrit och noggrant
uteslutande av andra orsaker genom bedomning av sjukhistoria,
kroppsundersokning och provresultat.

1.7 Vad hander med lederna vid JIA?

Ledhinnan (synovialmembranet) ar ett tunt cellager innerst i ledkapseln
som vaxer och blir fortjockat vid artrit. Synovian fylls med immunceller
och mangden vatska i leden okar. Detta orsakar svullnad, smarta och
inskrankt rorlighet. Ett typiskt tecken pa ledinflammation ar stelhet |
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lederna som upptrader efter vila och ar darfor oftast mest framtradande
pa morgonen (morgonstelhet).

Barnet férsoker ofta minska smartan genom att halla leden i bojt lage;
ett lage som kallas antalgiskt for att understryka att laget uppstatt for
att minska smarta. Om detta ldge bibehalls i langre perioder (mer an en
manad), sa kan detta orsaka forkortning (kontraktur) av muskler och
senor och utveckling av en strackdefekt.

Om man inte behandlar inflammationen kan leden skadas. Detta sker
genom fortjockning av ledhinnan och uppkomst av sa kallad
pannusvavnad, som utsondrar olika substanser som orsakar
nedbrytning av brosk och ben. Pa rontgen kan det da pavisas hal i
benet som kallas for erosioner.

2. OLIKA TYPER AV JIA

2.1 Finns det olika former av JIA?
Ja, det finns olika former kallade kategorier av JIA som skiljer sig at
framst avseende antalet drabbade leder (oligoartikular/faleds eller
polyartikular/flerleds JIA) samt forekomst av andra symtom som feber,
hudutslag och annat organengagemang (systemisk JIA). Valet av
kategori gors 6 manaders efter sjukdomsdebut och benamns ofta som
debut-form (onset-form).

2.1.1 Systemisk JIA

Systemisk betyder att sjukdomen utdver leder aven engagerar andra
organ i kroppen.

Typiskt for systemisk JIA ar forekomst av feber, hudutslag och kraftig
inflammation i flera olika organ innan eller parallellt med debut av
ledinflammation. Den hoga, ldngdragna febern ar svangande och
hudutslagen upptrader framfor allt vid febertoppar. Andra symtom ar
muskelvark, forstoring av lever, mjalte och/eller lymfkortlar, samt
inflammation i hjartsack (perikardit) eller lungsack (pleurit).
Ledinflammationen, som oftast drabbar 5 eller flera leder, finns ofta vid
sjukdomsdebut men kan ocksa upptrada senare. Systemisk JIA drabbar
pojkar och flickor i alla aldrar men ar vanligast i forskolealdern.
Ungefar halften av barnen har snabbt 6vergaende feber och artrit,
vilket ar kopplat till en battre langtidsprognos. Hos 6vriga brukar febern
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avklinga med tiden, medan artritsjukdomen blir mer framtradande och
ibland svarbehandlad. Hos en minoritet av dessa barn kvarstar bade
feber och artrit. Cirka 10 % av barnen med JIA har den systemiska
subtypen. Systemisk JIA ar en typisk barnsjukdom och ar sallsynt hos
vuxna.

2.1.2 Polyartrikular JIA

Polyartikular JIA kannetecknas av att det finns inflammation i 5 eller fler
leder och franvaro av systemiska sjukdomssymtom under de forsta 6
sjukdomsmanaderna. Blodtest for reumatisk faktor (RF) avgor typ av
polyartikular JIA: RF-positiv eller RF-negativ JIA.

RF- positiv polyartikular JIA: denna form ar mycket ovanlig hos barn
(farre an 5 % av alla barn med JIA). Den liknar RF-positiv reumatoid
artrit hos vuxna (vanligaste artritformen hos vuxna). Artriterna ar ofta
symmetriska och drabbar inledningsvis ofta smaleder i hander och
fotter for att senare aven drabba storre leder. Denna JIA-form ar
vanligare hos flickor an hos pojkar och insjuknandet sker oftast efter
10-ars alder. Det ar ofta en svar artritsjukdom.

RF-negativ polyartikular JIA: Ungefar 15-20% av alla barn med JIA har
denna form av JIA. Den kan debutera i alla aldrar och vanligtvis drabbas
bade stora och sma leder.

Vid bagge formerna maste behandlingen paborjas tidigt, sa snart
diagnosen ar sakerstalld. Det finns stod for att tidig och adekvat
behandling ger battre resultat. Dock ar det till en borjan svart att
forutspa behandlingseffekt for det enskilda barnet da det ar stora
variationer mellan hur olika barn svarar pa behandlingen.

2.1.3 Oligoartikular JIA (kvarvarande eller utvidgad)
Oligoartikular JIA eller oligoartrit ar den vanligaste formen och drabbar
ungefar halften av alla barn med JIA. Den kannetecknas av att farre an
5 leder ar drabbade under de forsta 6 manaderna och franvaro av
systemiska sjukdomssymtom. Denna form drabbar oftast stora leder (t
ex knan och fotleder) asymmetriskt men ibland drabbas bara en led
(monoartrit). Hos nagra fa patienter utokas sjukdomen efter 6 manader
sa att fler &n 4 leder engageras. Man talar da om utvidgad oligoartikular
JIA.

Oligoartrit debuterar oftast fére 6 ars alder och ar vanligare hos flickor
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an hos pojkar. Om adekvat behandling ges tidigt s& &r prognosen god
for barn med fa drabbade leder, medan prognosen varierar fér barn
med utvidgad oligoartikular JIA.

En del barn utvecklar inflammation i framre delen av 6gat (framre
uveit). Framre delen av 6gat bestar av iris (regnbagshinnan) och
ciliarkroppen och darfor benamns denna ogonkomplikation kronisk
iridocyklit eller kronisk framre uveit. Detta ar en kronisk sjukdom som
uppstar i det tysta utan nagra tydliga symtom. Om den inte upptacks
eller inte behandlas kan uveiten forvarras och skada 6gat med nedsatt
syn som foljd. Det ar darfor viktigt att den upptacks i tid. Eftersom 6gat
inte blir rott och barnet inte klagar pa vark i 6gonen sa marker varken
foraldrar eller doktorn om barnet har framre uveit. Faktorer som okar
risken for att drabbas av uveit ar tidig debutalder av JIA och férekomst
av positiv ANA (antinukleara antikroppar).

Det ar darfor nodvandigt att barn med JIA undersoks regelbundet av
ogonlakare enligt sarskilda protokoll. Vanligtvis gors undersdkningen
var 3:e manad men kontrollerna glesas gradvis ut och fortsatter sedan
till 12 ars alder. Vid forekomst av uveit sa justeras
uppfoljningsprogrammet.

2.1.4 Juvenil psoriasisartrit
Juvenil psoriasisartrit kannetecknas av artrit och koppling till
hudsjukdomen psoriasis. Psoriasis ar en inflammatorisk hudsjukdom
med flackar av fjallande hud som ofta sitter 6ver armbagar, knan och
harbotten. Ibland &r bara naglarna drabbade eller sa finns psoriasis i
familjen. Hudsjukdomen kan borja fore eller efter att lederna drabbats.
Typiska symptom for denna JIA-kategori ar svullnad av hela fingrar eller
tar (korvfingrar/daktylit) och nagelférandringar (rafflor och gropar)
Uppgifter om psoriasis hos nara slakting (foralder eller syskon) starker
misstanken. Kronisk framre uveit forekommer varfor regelbundna
ogonundersokningar rekommenderas.

Prognosen varierar eftersom behandlingseffekten kan vara olika for
huden respektive ledsjukdomen. Om ett barn har farre an 5
inflammerade leder sa ar behandlingen densamma som vid
oligoartikular JIA. Om barnet har fler &n 5 artriter sa ar behandlingen
densamma som for polyartikular JIA. Behandlingen kan behova
anpassas for att uppna effekt pa bade artriter och psoriasis.
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2.1.5 Entesitrelaterad artrit

Vanligaste kannetecknen ar artrit i nedre extremiteternas storre leder
(hofter, knan, fotleder) och entesiter. Entesit betyder inflammation i
sen- och muskelfasten (t ex halsenan). Den lokala inflammationen ger
ofta upphov till tydlig smarta. Entesiter drabbar oftast fotsulorna och
akillessenans faste mot halbenet. Ibland drabbas barn med denna JIA-
subtyp av akut uveit, som till skillnad fran 6vrig JIA ofta ger upphov till
roda ljuskansliga ogon. De flesta barnen testas positiva for HLA-B27, en
vavnhadstyp som ar arftlig. Denna JIA-subtyp drabbar oftare pojkar an
flickor och borjar efter 6-arsalder. Sjukdomsforloppet varierar. Hos
nagra barn forsvinner sjukdomen, medan hos andra sprids sjukdomen
till nedre delen av ryggen och sakroiliacalederna (lederna mellan
backenet och ryggraden) med minskad rérlighet och formaga att boja
ryggen. Stelhet och smarta i ryggslutet pa morgonen talar for
inflammation 1&ngs ryggraden, sa kallad ankyloserande spondylit.

2.2 Vad orsakar kronisk uveit? Finns det ett samband med
aktiv ledsjukdom?

Exakta mekanismen ar okand men det ar en immunologisk
(autoimmun) reaktion mot 6gat som ger upphov till framre
uveit/iridocyklit. Denna komplikation ses huvudsakligen hos barn med
tidig sjukdomsdebut och positiv test for ANA.

Man vet inte vilka faktorer som orsakar kopplingen mellan inflammation
i leder och 6gon. Men det ar viktigt att komma ihag att
inflammationsaktiviteten i leder och i 6gonen sker tidsmassigt
oberoende av varandra, sa behovet av 6gonundersékningar kvarstar
aven om artritsjukdomen forsvinner. Uveiten kan komma i skov
oberoende av ledinflammationen.

Uveiten upptrader ofta vid eller efter insjuknandet av JIA. Mer sallan
kommer den fore artritsjukdomen. Sistnamnda patienter har ofta
svarare utgangslage, eftersom avsaknad av symtom kan innebara
forsenad diagnos och uppkomst av synnedsattning och andra
ogonkomplikationer.

2.3 Ar sjukdom hos barn annorlunda mot sjukdom hos vuxna?
Oftast ja. Den polyartikulara RF-positiva formen, som finns hos 70 % av
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vuxna med rheumatoid artrit, finns hos mindre an 5% av barn med JIA.
Den oligoartikulara formen med tidig debut som ses hos 50 % av barn
med JIA finns inte alls hos vuxna. Systemisk JIA ar ovanlig hos vuxna.

3. DIAGNOS OCH BEHANDLING

3.1 Vilka blodprover behover man ta?

Da man staller diagnosen kan, utéver 6gon- och ledundersokning, vissa
blodprover vara till hjalp for att kunna bedoma vilken form av JIA barnet
har och for att ta reda pa vilka barn som har 6kad risk for
komplikationer, sdsom kronisk uveit.

Reumatisk faktor (RF) ar ett laboratorieprov som mater en
autoantikropp som, om den ar positiv och kvarstar férhojd, talar for RF-
positiv juvenil polyartrit.

Antinukleara antikroppar (ANA) pavisas ofta hos barn med oligoartikular
JIA med tidig debut. Dessa barn har hogre risk att utveckla kronisk uveit
och ska alltid remitteras till ogonlakare for regelbundna tata kontroller.
Vavnadsypen HLA-B27 brukar kunna pavisas hos nara 80 % av barn
med entesitrelaterad artrit. Aven 10 - 15% av personer i en svensk
normalbefolkning ar HLA-B27 positiva

Andra prover som sanka (SR) eller C-reaktivt protein (CRP), kan vara
vardefulla matt pa generell inflammation. Dock baseras beslut om bade
diagnos och behandling utifran kliniska fynd och inte pa resultatet av
blodprov.

Beroende pa behandling, kan det behdvas regelbunden provtagning
(blodstatus, leverprover, urinprover) for att utesluta biverkningar.
Ledinflammationen beddms oftast genom klinisk undersdkning men
ibland kan ultraljudsundersdkning anvandas som komplement. Rontgen
eller undersdkning med magnetkamera kan i vissa fall vara anvandbart
for att undersoka om det finns paverkan pa skelett och brosk.

3.2 Hur behandlas JIA?

Det finns ingen behandling som botar JIA. Syftet med behandlingen vid
alla JIA-former ar att minska smartan, trottheten och stelheten,
forhindra ben- och brosknedbrytning, minimera felstallningar och
bibehalla god rorlighet och normal tillvaxt. Under de sista 20 aren har
det skett en enorm utveckling av behandlingen vid JIA, med
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introduktion av sa kallade biologiska Idkemedel. En del barn kan ha
behandlingsresistent sjukdom, vilket betyder att sjukdomen ar aktiv
trots behandling. Det finns vissa riktlinjer infor val av behandling, men
behandlingen maste alltid anpassas till det enskilda barnet.
Foraldrarnas medverkan ar viktig vid stallningstagande till behandling.
| behandlingen ingar lakemedel som hammar systemisk och/eller lokal
ledinflammation och rehabiliteringsatgarder for att bibehalla ledfunktion
och forhindra destruktion och felstallningar.

Behandlingen ar komplex och kan krava samarbete mellan flera
specialiteter (barnreumatolog, fysioterapeut, arbetsterapeut, psykolog,
ogonlakare, bettfysiolog, barnortoped).

| foljande stycke beskrivs nuvarande behandlingsstrategier for JIA. Mer
information om specifika lakemedel finns i stycket "Lakemedel”.

COX-hammare (NSAID preparat, Icke steroida
antiinflammatoriska lakemedel)

COX-hammare har traditionellt sett varit basbehandlingen vid alla
former av JIA och andra barnreumatiska sjukdomar. De ar
symtomlindrande antiinflammatoriska och febernedsattande lakemedel.
Med symtomlindrande menas att de inte kan bota sjukdomen men kan
lindra symtom som beror pa inflammation. De vanligaste preparaten ar
naproxen och ibuprofen. Salicylsyra som ar ett billigt alternativ,
anvands inte idag pa grund av risken for biverkningar. COX-hammare
brukar tolereras val, men magkatarr ar relativt vanligt. Ibland fungerar
en viss COX-hammare battre an en annan. Optimal effekt vid
ledinflammation uppnas forst efter nagra veckors regelbunden
behandling.

Ledinjektioner

Ledinjektioner anvands for att fa kontroll pa ledinflammationen, minska
smartan och aterfa rorlighet. Man injicerar da langtidsverkande
kortikosteroider (kortison). Lederspan (triamcynolone hexacetonide)
valjs oftast pa grund av dess langvariga effekt, och minimala paverkan
pa ovriga kroppen. Ledinjektioner kan vara den enda behandlingen som
behdvs vid juvenil oligoartrit. Ovriga JIA-former kréaver ofta ytterligare
terapi. Ledinjektionerna kan behéva upprepas flera ganger i samma led,
men fler an 3-4 injektioner per ar i samma led rekommenderas som
regel inte. Injektionen ges i lokalbedovning, lustgas eller under full
narkos, beroende pa barnets alder och drabbade leder.
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Ledinjektioner anvéands som komplement till annan behandling for att fa
kontroll pa inflammationen, smartan och stelheten.

Sjukdomsmodifierande antireumatiska lakemedel (DMARD)
Andra lakemedel kan behdvas om inflammationen inte ar under kontroll
trots behandling med COX-hammare och kortisoninjektioner. Barnet
star da oftast kvar pd COX-hdmmare och nasta lakemedel Iaggs till. Det
kan ta veckor eller manad innan effekten av DMARDs marks. Nedan
listas de vanligaste DMARD-preparaten:

Metotrexat

Metotrexat ar forstahandsvalet efter COX-hammare och
kortisoninjektioner for barn med JIA. Manga studier har visat pa bra
effekt och sékerhet under flera ars anvandning. Lakemedlet doseras per
kvadratmeter kroppsyta och ges antingen som tabletter eller som
injektion under huden (subkutant) en gang per vecka. Darfor ar
metotrexat en vanlig behandling for barn med JIA, framfor allt vid
polyartrikular JIA och har god effekt hos de flesta. Man vet inte den
exakta verkningsmekanismen for metotrexat, men preparatet har anti-
inflammatorisk effekt och hos en del patienter kan det ocksa bromsa
sjukdomsutvecklingen och till och med fa sjukdomen i remission.
Metotrexat tolereras ofta val, men magbesvar och forhdjda levervarden
ar de vanligaste biverkningarna. Vid behandling med metotrexat maste
blodprover kontrolleras regelbundet under hela behandlingstiden.
Metotrexat ar godkant fér behandling av JIA i manga lander 6ver hela
varlden. Man rekommenderar att metotrexat kombineras med folsyra,
ett vitamin som minskar risken for biverkningar, framfor allt pa
leverfunktion.

Leflunomid

Leflunomid ar ett alternativ till Metotrexat, speciellt till barn som inte
tolererar Metotrexat. Leflunomid tas i tablettform och har visat god
effekt i JIA studier. Det har dock fler och allvarligare biverkningar an
metotrexat. Leflunomid anvands inte i Sverige

Salazopyrin och ciklosporin

Andra icke-biologiska lakemedel, sdsom salazopyrin, har ocksa visat
effekt vid JIA men anvands inte lika ofta som metotrexat. Erfarenheten
av salazopyrin vid JIA ar mer begransad. Det har inte utférts nagra
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storre studier av effekten av andra potentiellt anvandbara lakemedel
sasom ciklosporin. Salazopyrin och ciklosporin anvéands mer séallan idag,
speciellt i lander med god tillgang pa biologiska lakemedel. Ciklosporin
anvands framfor allt tillsammans med kortikosteroider vid behandling
av makrofagaktiverande syndrom (MAS). MAS ar en allvarlig och mojligt
livshotande komplikation som kan drabba barn med systemisk JIA.

Kortikosteroider (kortison)

Kortikosteroider ar det mest effektiva anti-inflammatoriska lakemedlet,
men anvandningen begransas av dess biverkningar, speciellt vid
langtidsanvandning da benskorhet (osteoporos) och tillvaxthamning
kan upptréda. Kortikosteroider ar anda en vardefull och nédvandig
behandling vid systemiska symtom som inte svara pa annan behandling
och vid livshotande inflammatoriska sjukdomstillstand. Kortikosteroider
kan ocksa anvandas 6verbryggande for att halla akut sjukdom under
kontroll i vantan pa effekt av insatt DMARD eller biologiskt lakemedel.
Lokala kortikosteroider (6gondroppar) anvands i behandlingen av uveit.
| allvarligare fall kan kortisoninjektioner direkt in i 6gat behovas eller
som intravenos infusion.

Biologiska lakemedel

Nya mojligheter 6ppnade sig i och med introduktionen av biologiska
lakemedel for 20 ar sedan. De ar till skillnad mot DMARD riktade mot
ett specifikt protein sdsom tumor necrosis factor (TNF), interleukin 1
(IL-1) eller interleukin 6 (IL-6). Biologiska lakemedel har i studier
pavisats ha effekt vid behandling av JIA och allt fler preparat far
indikationen JIA

Anti-TNF- lakemedel

Anti-TNF-lakemedel blockerar selektivt TNF (tumor necrosis factor), en
molekyl som har stor roll vid uppkomst av inflammation. TNF-
blockerare anvands ensamma eller i kombination med metotrexat och
ar mycket effektiva hos de flesta patienterna. Effekten ar relativt snabbt
insattande och biverkningarna har hittills visat sig vara fa aven vid lang
tids anvandning. Det finns flera olika typer av TNF-blockerare, och de
skiljer sig i hur de blockerar molekylen men ocksa hur ofta de doseras.
Till exempel, etanercept ges som subkutan injektion 1 eller 2 ganger i
veckan, adalimumab ges subkutant var 14e dag, och infliximab ges som
manatliga intravendsa infusioner. Det finns andra TNF-blockerare som
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golimumab och certolizumab som har studerats hos vuxna men inte lika
val hos barn.

Anti-TNF-behandling ges vid de flesta former av JIA, oftare vid polyartrit
an vid oligoartrit. Effekten ar samre vid systemisk JIA dar andra
biologiska lakemedel sasom anti- IL-1 (anakinra och canakinumab) eller
anti- IL-6 (tocilizumab) har battre effekt. TNF-blockerare anvands
ensamma eller i kombination med metotrexat. Liksom andra
antireumatiska lakemedel ges de under noggrann medicinsk kontroll.

Anti-CTL4 Ig ((abatacept)

Abatacept ar ett biologiskt lakemedel som blockerar funktionen hos de
vita blodkroppar som kallas T-lymfocyter (T-celler). Lakemedlet anvands
till patienter med polyartrit som inte svarat pa metotrexat eller annan
biologisk behandling.

Anti-interleukin 1 (anakinra och canakinumab) och anti-
interleukin 6 (tocilizumab)

Dessa biologiska lakemedel ar speciellt anvandbara vid behandling av
systemisk JIA. Tidigare startade man med kortikosteroider vid
behandling av systemisk JIA, men idag ar anakinra som regel
forstahandsval. Kortikosteroider ar effektiva men har manga
biverkningar. Vid allvarlig systemisk JIA startar man behandling med
kortison i hog dos for att sedan lagga till interleukinhammare.. Hos en
del barn med systemisk JIA kan de systemiska symptomen forsvinna
spontant men artritsjukdomen kvarsta. | dessa fall kan metotrexat
antingen ensamt eller i kombination med anti-TNF (eller abatacept) ges.
Tocilizumab anvands bade for systemisk och polyartikular JIA.

Andra kompletterande behandlingar

Fysioterapi (sjukgymnastik) och arbetsterapi

Paramedicinska insatser ar en mycket viktig del vid behandling av JIA.
Det ar viktigt att uppmuntra till regelbunden fysisk aktivitet for att
forbattra och behalla god funktion och styrka i leder och muskler.
Beddmning hos fysioterapeut och arbetsterapeut bor overvagas tidigt i
sjukdomsforloppet.

Ortoped- och handkirurgi
Indikation for ortopedisk kirurgi har minskat patagligt de sista
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decennierna. | sallsynta fall finns indikation for proteskirurgi (hofter,
knaleder) eller steloperation (fotled) for att minska smarta vid benbrosk
nedbrytning. | mycket sallsynta fall kan ocksa kirurgisk korrektion
behovas vid svara kontrakturer.

3.3 Komplementara terapier

Det finns manga komplementara eller alternativa behandlingar
tillgangliga vilket kan vara forvirrande for barnet och dess foraldrar.
Tank noga igenom riskerna och fordelarna med att prova dessa
behandlingar eftersom det saknas bevisad nytta och de kan vara
kostsamma bade vad galler tid, pengar och risk for barnet. Om du &anda
vill prova kompletterande och alternativa terapier sa diskutera dessa
alternativ med din barnreumatolog. Vissa behandlingar kan interagera
med ldkemedel barnet far. Det ar mycket viktigt att inte sluta ta
foreskrivna mediciner. Nar lakemedel sdsom kortikosteroider behdvs for
att halla sjukdomen under kontroll, kan det vara farligt att sluta ta dem
om sjukdomen fortfarande ar aktiv. De flesta lakare kommer inte vara
emot alternativa terapier, férutsatt att du féljer medicinska rad.

3.4 Nar ska man borja med behandlingen?

Idag finns internationella och nationella rekommendationer som
vagleder lakare och familjer att valja behandling.

Internationella rekommendationer har nyligen utfardats av American
College of Rheumatology (ACR, www.rheumatology.org). | Europa
arbetar Paediatric Rheumatology European Society (PRES,
www.pres.org.uk) kontinuerligt med att utarbeta behandlingsriktlinjer.
Enligt dessa rekommendationer sa bor barn med en mindre allvarlig
sjukdom (fa leder drabbade) i férsta hand behandlas med COX-
hammare och kortisoninjektioner.

Vid svarare JIA (flera drabbade leder) sa rekommenderas behandling
med metotrexat och om detta inte ar tillrackligt, ges ett biologiskt
lakemedel (i forsta hand anti-TNF i kombination med metotrexat). For
barn som &r inte far tillracklig effekt eller har biverkningar av
behandling med metotrexat eller biologiska medel sa kan man byta till
ett annat biologiskt lakemedel
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3.5 Vad sager lagstiftningen och vilka godkanda indikationer
finns for antireumatisk lakemedelsbehandling till barn?
Framtida utveckling?

Fram till for 20 ar sedan var inga av de ldakemedel som anvands for
behandling av JIA testade pa barn. Detta innebar att Idkarna ordinerade
lakemedel baserat pa studier hos vuxna patienter och pa personlig
erfarenhet.

Tidigare var det svart att gbéra lakemedelsstudier pa barn med JIA och
andra barnsjukdomar pa grund av svarigheter att finansiera dessa
studier och det ekonomiska intresset fran lakemedelsindustrin var
bristfalligt. Situationen forandrades dramatiskt 2002 efter inforandet av
"Best Pharmaceuticals for Children Act" i USA och en sarskild
lagstiftning for utveckling av pediatriska lakemedel (pediatriska
forordningen) i EU 2007. Dessa initiativ har tvingat lakemedelsforetag
att aven studera lakemedel som ges till barn.

Dessa initiativ i USA och EU har tillsammans med tva stora natverk,
Pediatriska Rheumatology International Trials Organisation (PRINTO,
www.printo.it) som forenar mer an 50 lander 6ver hela varlden och
Pediatriska Rheumatologi Collaborative Study Group (PRCSG,
www.prcsg.org) i Nordamerika, haft en positiv inverkan pa utvecklingen
inom barnreumatologi, sarskilt nar det galler utvecklingen av nya
behandlingar for barn med JIA. Hundratals barn med JIA som behandlats
pa PRINTO eller PRCSG centra runt om i varlden har deltagit i dessa
kliniska provningar. Ibland kraver deltagande i dessa studier
anvandning av placebo (en tablett eller infusion utan aktiv substans) for
att kunna vara saker pa att det ar studieldkemedlet som gor nytta och
for att kunna studera eventuella biverkningar.

Tack vare denna betydelsefulla forskning sa blir allt fler Iakemedel
godkanda for behandling vid JIA. Detta innebar att
tillsynsmyndigheterna, sdsom Food and Drug Administration (FDA),
Europeiska lakemedelsmyndigheten (EMA) och flera nationella
myndigheter, har sammanstallt vetenskapliga resultat fran kliniska
provningar vilket gor det mojligt for lakemedelsforetagen att utoka
indikationen for sina produkter som effektiva och sakra for barn.

Listan av [akemedel som sarskilt godkants for JIA inkluderar metotrexat,
etanercept, adalimumab, abatacept, golimumab, tocilizumab och
canakinumab.

Flera andra lakemedel studeras for narvarande sa ditt barn kan bli
ombedd av hans/hennes lékare att delta i sadana studier.
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Det finns andra lakemedel som inte ar formellt godkants for anvandning
vid JIA sdsom de flesta icke-steroida antiinflammatoriska ldkemedlen,
azatioprin, ciklosporin, anakinra, infliximab, certolizumab och
kinashammare. Dessa lakemedel kan anvandas aven utan en godkand
pediatrisk indikation (sa kallad off-label anvandning) och kan anda
komma ifrdga om det inte finns andra tillgéngliga behandlingar.

3.6 Vilka ar de vanligaste biverkningarna av behandlingen?

De lakemedel som anvands vid behandling av JIA tolereras oftast val.
Magbesvar ar den vanligaste biverkan av COX-hammare, som darfor
bor tas tillsammans med mat. COX-hammare kan orsaka en okning av
leverenzymer, men detta ar relativt ovanligt.

Metotrexat tolereras ocksa val. Magbesvar, som illamaende och
krakningar, ar vanliga. En annan biverkan ar leverpaverkan och det ar
darfor viktigt att folja leverenzymer med regelbunden provtagning. En
eventuell 6kning av leverenzymer, normaliseras som regel om man
hoppar over en eller ett par doser eller om dosen sanks. Genom att ta
folsyra minskar man risken for leverpaverkan.
Overkanslighetsreaktioner mot metotrexat ar sallsynta.

Salazopyrin tolereras val. De vanligaste biverkningarna ar hudutslag,
magbesvar, forhojda leverenzymer (leverpaverkan) och leukopeni
(sankning av vita blodkroppar vilket kan leda till okad risk for
infektioner). Liksom for metotrexat, behovs darfor regelbunden
blodprovstagning.

Langvarig anvandning av kortikosteroider i h6g dosering ger alltid
biverkningar. Exempel pa biverkningar ar minskad tillvaxt, omférdelning
av kroppsfettet, psykiska biverkningar och osteoporos. Kortikosteroider
i hog dos ger en markant okad aptit, vilket i sin tur kan leda till fetma.
Det ar darfor viktigt att uppmuntra barn att ata mat som kan
tillfredsstalla deras aptit utan att 6ka kaloriintaget. Ofta marker man de
psykiska biverkningarna genom humaorsvangningar, nedstamdhet och
somnsvarigheter.

Biologiska lakemedel tolereras oftast val. Patienterna bor foljas upp
noggrant med avseende pa eventuell 6kad forekomst av infektioner
eller andra biverkningar. De lakemedel som for narvarande anvands for
JIA har anvants under cirka 20 ar och erfarenhet har byggts upp
successivt genom kliniska provningar. Av dessa skal finns det nu flera
JIA register for att folja upp barn pa biologisk behandling pa nationell
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(t.ex. Sverige, Tyskland, Storbritannien, USA) och internationell niva
(t.ex. Pharmachild, som ar ett projekt som drivs av PRINTO och PRES)
med syftet att noga folja barn med JIA och for att se om biverkningar
kan uppsta pa lang sikt.

3.7 Hur lange ska behandlingen paga?

Behandlingen ska paga sa lange sjukdomsaktivitet finns. Sjukdomens
varaktighet ar oforutsagbar, men i vissa fall sker spontant tillfrisknande
(remission) efter en tid som kan ta nagra fa till manga ar. Forloppet vid
JIA kédnnetecknas av periodiskt aterkommande remissioner och skov,
med behov av lakemedelsjusteringar. Helt utsattande av behandling
overvags forst efter en langre tids symtomfrihet (6-12 manader eller
langre). Det finns tyvarr ingen markor som ger information om risken
for aterinsjuknande efter lakemedelsutsattning. Lékare brukar fortsatta
kontrollera barn med JIA tills de blir vuxna, aven om artritsjukdomen ar
inaktiv.

3.8 Hur ofta och hur lange skall 6gonundersokning
(undersokning med spaltlampa) goras?

Hos barn i riskzonen (sarskilt for ANA-positiva) gors 6gonundersokning
med spaltlampa inledningsvis var tredje manad. De som har utvecklat
uveit kontrolleras oftare allt beroende pa svarighetsgraden av
ogoninflammationen.

Risken for att utveckla uveit minskar med tiden. Men uveit kan ocksa
utvecklas manga ar efter debut av artritsjukdomen.
Ogonundersékningarna bor darfor fortsatta regelbundet under manga
ar, aven om ledsjukdomen &r i remission.

Akut uveit, forekommer framfor allt hos barn med entesitrelaterad artrit
och den ger symtom (réda 6gon, ogonsmarta och ljuskanslighet). Om
barnet klagar dver ont i 6gonen och ar ljuskansligt sa kravs snabb
remiss till dgonlakare. Till skillnad fran kronisk uveit sa finns det inget
behov av undersdkning med spaltlampa for tidig diagnos.

3.9 Hur ser utvecklingen (prognosen) ut pa langre sikt for JIA?
Prognosen for JIA har férbattrats betydligt under aren, men den beror
fortfarande pa svarighetsgrad, vilken form av JIA barnet har och pa tidig
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och korrekt insatt behandling. Det pagar forskning for att utveckla nya
lakemedel och aven for att gora behandling tillganglig for alla barn.
Sammantaget ar ca 40n% av barnen utan medicinering och utan
symtom (remission) efter 8-10 ar fran sjukdomsdebut. Den storsta
chansen till remission ses vid oligoartikular JIA och systemisk JIA.
Prognosen varierar vid systemisk JIA. Ungefar halften av barnen har fa
tecken pa artrit och sjukdomen kannetecknas framst av periodiska
sjukdomsskov. Dessa barn har ofta en god prognos eftersom sjukdomen
ofta gar 6ver utan langvarig behandling. Hos dvriga barn kédnnetecknas
sjukdomen av kvarvarande artrit medan de systemiska symtomen
tenderar att férsvinna med aren. Svarbehandlad artrit med risk for
ledskador kan utvecklas i denna undergrupp av patienter. Slutligen,
kvarstar systemiska symtom hos en liten del av patienterna,
tilsammans med ledengagemang. Dessa patienter har den samsta
prognosen och kan utveckla amyloidos, en allvarlig komplikation som
kraver immunsuppressiv behandling. Utvecklandet av biologiska
lakemedel med anti-IL-6 (tocilizumab) och anti-IL-1 (anakinra och
canakinumab) kommer formodligen att avsevart forbattra den
langsiktiga prognosen fér dessa barn.

Ungdomar med RF-positiv polyartikular JIA har ofta en fortskridande
sjukdom som kan leda till ledskada. Denna form ar barndomens
motsvarighet till reumatoid faktor (RF)-positiv reumatoid artrit (RA) hos
vuxna.

RF-negativ polyartikular JIA ar komplex, bade vad galler symtom och
prognos. Men prognosen ar battre an for RF-positiv polyartikular JIA da
endast omkring en fjardedel av patienterna utvecklar ledskador.
Prognosen for oligoartikular JIA ar ofta god, speciellt om sjukdomen
fortsatter att vara begransad till ett fatal leder. For barn dar
oligoartriten utvidgas till fler an 5 drabbade leder (utvidgad oligoartrit)
sa ar prognosen liknande den for patienter med polyartikular RF-negativ
JIA.

Manga patienter med juvenil psoriasisartrit har en sjukdom som liknar
oligoartikular JIA, medan andra liknar vuxen psoriasisartrit.
Entesitrelaterad artrit har ocksa en varierande prognos. Hos vissa barn
gar sjukdomen spontant i remission, medan hos andra utvecklas
sjukdomen till att innefatta sakroiliacalederna.

For narvarande finns det inga tillforlitliga markorer varken kliniska eller
labmassiga som kan forutsaga vilka barn som kommer att ha samre
prognos. Sadana markorer skulle vara av stor klinisk betydelse eftersom
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de skulle gora det mojligt att identifiera barn som borde erbjudas mer
aggressiv behandling redan fran sjukdomsdebut. Forskning pagar for att
hitta laboratoriemarkdrer som att forutsaga lamplig tidpunkt for
lakemedelsutsattning.

3.10 Och hur ser prognosen ut for uveit?

Uveit som inte behandlas kan leda till mycket allvarliga komplikationer,
sasom grumlighet av 6gats lins (katarakt), forhojt 6gontryck (glaukom)
och blindhet. Men om behandling satts in tidigt sa avklingar
inflammationen oftast med 6gondroppar som dampar inflammationen
och vidgar pupillerna. Om inflammationen inte forsvinner med
ogondroppar sa kan metotrexat och/eller biologisk behandling behoévas.
Behandlingssvaret varierar fran barn till barn och de studier som gjorts
ar sma varfor det varit svart att enas om tydliga riktlinjer for basta valet
for behandling vid svar uveit. Nyligen har svenska riktlinjer tagits fram
som stod till 6gonlakare och barnreumatologer. Tidig diagnos ar den
enskilt viktigaste faktorn for forbattrad prognos. Gra starr kan ocksa
vara en foljd av langtidsbehandling med kortikosteroider

4. DAGLIGA LIVET

4.1 Kan kosten paverka sjukdomsforloppet vid JIA?

Det finns idag inga vetenskapliga studier som ger belagg for att ge
specifika kostrekommendationer. Studier bedrivs avseende sa kallad
antiinflammatorisk kost. | allmanhet bor barnet félja en val balanserad
normalkost for hens alder. Overatande bér undvikas for att minska
belastning pa lederna. Detta galler speciellt patienter som star pa
kortisonbehandling, eftersom dessa lakemedel dkar aptiten och
kaloritét och salt mat bér da undvikas, dven om barnet tar en 1ag
kortisondos.

4.2 Kan klimat paverka sjukdomsférloppet vid JIA?

Det finns inga kliniska studier kring klimatets paverkan pa
sjukdomsférloppet. Manga barn upplever att morgonstelheten &r varre i
kallt véder och mindre svar under den varma arstiden. Vistelse i varmt
klimat kan minska stelheten och varken tillfalligt och gora det mgjligt
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med mer intensiv fysioterapi.

4.3 Vad kan traning och fysioterapi tillfora?

Syftet med fysisk traning och fysioterapi ar att gora det mojligt for
barnet att optimalt delta i alla dagliga aktiviteter och sociala aktiviteter.
Dessutom kan motion och sjukgymnastik anvandas for att uppmuntra
en aktiv sund livsstil. Motion och fysioterapi kan anvandas for att uppna
battre ledrorlighet, ledstabilitet, muskelstyrka, koordination och
uthallighet (kondition). Fysisk aktivitet har dessutom en smartstillande
effekt. Dessa aspekter av muskuloskeletal halsa underlattar for barnet
att framgangsrikt och sékert engagera sig i skol-och fritidsaktiviteter.
Fysikalisk behandling och hemtraningsprogram kan vara till hjalp for att
forbattra styrka och kondition. Fysioterapeut och arbetsterapeut ar
viktiga medlemmar i barnreumatologiska team.

4.4 Kan man sporta nar man har JIA?

Lek och rorelse ar en vasentlig del av vardagen for ett friskt barn. Ett av
syftena med behandlingen ar att mojliggora ett s normalt liv som
mojligt och att barnet inte kanner sig annorlunda jamfort med sina
jamnariga. Fysisk aktivitet ar halsobeframjande for alla barn, aven for
barn med JIA, varfor den allménna rekommendationen ar att lata
barnen delta i idrottsaktiviteter efter formaga. Information till
idrottslarare kan behovas for att forhindra idrottsskador, sarskilt bland
ungdomar. Aven om tung fysisk belastning inte ar optimalt for en
inflammerad led sa bedoms det att den lilla skada som eventuellt kan
uppsta ar mindre an den psykiska skadan av att hindras fran att idrotta
med vanner pa grund av sjukdomen. Det ar viktigt att uppmuntra
barnet till sjalvstandighet och att kunna hantera sin situation med de
begransningar som foljer av sjukdomen.

Vid sjukdomsskov ar det battre att utfora sporter med mindre mekanisk
pafrestning pa lederna sasom simning och cykling.

4,5 Kan barnet ga i skolan regelbundet?

Det &r mycket viktigt att barnet gar i skolan regelbundet. Begransad
rorlighet kan vara ett problem fér skolgang da det kan orsaka
gangsvarigheter, svar trotthet, smarta och stelhet. Det ar darfor viktigt
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att fa larare och kamrater medvetna om barnets begransningar och vid
behov underlatta i skolan genom exempelvis anpassning av bord och
stol, anvandande av dator och tillgang till hiss. Deltagande i
idrottsamnet uppmuntras men eventuellt med anpassningar utifran
aktuell sjukdomsaktivitet. Det ar viktigt att skolan har en foérstaelse for
ledsjukdomen och ar informerade om sjukdomsforloppet och att
oforutsagbara skov kan forekomma. Planer for hemundervisningen kan
nagon gang behovas. Sjukhuslarare kan vid behov kopplas in i
teamarbetet.

Skolan ar for ett barn vad arbete ar for en vuxen, dvs en plats dar
han/hon lar sig hur man blir en sjalvstandig person som ar produktiv
och oberoende. Foraldrar och larare maste gora vad de kan géra for att
uppmuntra sjuka barn delta i skolans verksamhet pa ett normalt satt for
inlarningens skull, men ocksa av sociala skal.

4.6 Kan man vaccineras nar man har JIA?

Om barnet behandlas med immunosuppressiv behandling
(kortikosteroider, metotrexat, biologiska lakemedel) sa ska vaccination
med levande férsvagade mikroorganismer (sasom réda hund, massling,
passjuka, och tuberkulos) skjutas upp eller undvikas pa grund av den
potentiella risken for infektionssymtom till foljd av nedsatt
immunforsvar. Helst bor dessa vaccinationer ges innan
immunmodulerande behandling séatts in. Vacciner som inte innehaller
levande mikroorganismer (tetanus, difteri, polio, hepatit B, pertussis,
pneumokocker, Haemophilus, meningokocker) kan ges. Den enda risken
ar da att vaccinering ger ett samre skydd pa grund av
immunsuppressionen. Det rekommenderas dock att alla barn foljer det
allmanna vaccinationsprogrammet.

4.7 Kommer barnet att fa ett normalt vuxenliv?

Detta ar ett av de viktigaste behandlingsmalen vid JIA och det kan
uppnas i de allra flesta fall. Behandlingen av JIA har forbattrats
dramatiskt i och med utvecklingen av de nya ldkemedlen sa kommer
den att bli annu battre i framtiden. Kombinationen av farmakologisk
behandling och rehabilitering kan nu férhindra ledskador och behalla
funktionen hos majoriteten av barnen.

Sarskild uppmarksamhet bor ocksa agnas at de psykologiska
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aspekterna av sjukdomen hos barnet och dess familj. En kronisk
sjukdom som JIA ar en svar utmaning fér hela familjen och ju
allvarligare sjukdom ar desto svarare ar den att hantera. Det kan vara
svart for barnet att std ut med sin sjukdom om inte féraldrarna gor det.
Foraldrar kan ibland i sin onskan att underlatta for sitt barn tendera att
bli overbeskyddande.

Det ar mycket vardefullt om foraldrar har en positiv attityd som stodjer
och uppmuntrar barnet att vara oberoende trots sjukdomen. Detta for
att hjalpa barnet att 6vervinna svarigheterna i samband med
sjukdomen, sasom kamratrelationer samt att utveckla sjalvstandighet
och en trygg personlighet.

Psykosocialt stod bor erbjudas av kurator eller psykolog vid behov. En
kurator eller psykolog kan ha en viktig roll i teamarbetet.
Foraldraforeningar och andra organisationer kan ocksa vara ett stod for
familjerna att klara av sjukdomen. Ett exempel ar unga reumatiker
(www.ungareumatiker.se)
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