A &
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/SE/intro

Juvenil Spondyloartrit/Enthesit Related Artrit
(SPA-ERA)

1. VAD AR JUVENIL SPONDYLOARTRIT/ENTHESITRELATERAD
ARTRIT (SpA-ERA)

1.1 Vad ar det?
Juvenil SpA-ERA utgor en grupp av kroniska inflammatoriska sjukdomar
som drabbar saval leder (artrit) som senor och senfasten (entesit)
foretradesvis i nedre extremiteter och i vissa fall ryggrad och
backenleder (sakroilit - smarta over klinkorna; spondylit -
landryggssmarta). Juvenil SpA-ERA ar vanligare hos individer som ar
positiva for vavnadstypen HLA-B27 (blodprov). HLA-B27 ar ett protein
som férekommer pa alla cellers yta, utom réda blodkroppar.
Anmarkningsvart nog ar det anda bara en brakdel av HLA-B27- positiva
personer som drabbas av sjukdomen, de flesta forblir friska. Hur
vavnadstypen HLA-B27 bidrar till sjukdomsutveckling ar fortfarande
oklart. Hursomhelst, vet man att sjukdomen i vissa fall foregas av en
infektion i mage/tarm eller i urinvagarna. Detta kallas for en reaktiv
artrit. Juvenil SpA-ERA har likheter med vuxenformen spondyloartrit och
forskare tror att sjukdomarna har gemensam orsak och sjukdomsbild.
De flesta barn och tonaringar med juvenil spondyloartrit diagnostiseras
med JIA subtypen ERA eller psoriasisartrit. Det ar viktigt att inse att
benamningarna juvenil spondyloartrit/entesit-relaterad artrit och i vissa
fall psoriasisartrit kan dela samma kliniska bild och behandlas lika trots
att de definieras som olika subtyper av barnreumatisk sjukdom.

1.2 Vilka sjukdomar benamns juvenile SpA-ERA?
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Enligt ovanstaende resonemang, ar juvenil spondyloartrit benamningen
pa en grupp av sjukdomar med 6verlappande sjukdomsbild sdsom axial
och perifer spondyloartrit, ankyloserande spondylit, odifferentierad
spondyloartrit, psoriasisartrit, reaktiv artrit och artrit associerad med
inflammatorisk tarmsjukdom (Crohns sjukdom eller ulceros kolit).
Entesitrelaterad artrit (ERA) och psoriasisartrit ar tva separata
sjukdomstillstand inom JIA klassificeringen och kan gemensamt
benamnas juvenil spondyloartrit (SpA).

1.3 Hur vanlig ar sjukdomen?
Juvenil SpA-ERA ar en av de vanligaste formerna av kronisk artrit hos
barn (juvenil idiopatisk artrit) och drabbar pojkar mer frekvent an
flickor. | vissa delar av varlden star den for 30% av alla fall av JIA. Den
vanligaste debutaldern ar kring 6 ar. Eftersom majoriteten (80%) av
drabbade patienter ar barare av vavnadstypen HLA-B27 ser man en
ansamling av sjukdomsfall i familjer med vuxenformen av
spondyloartrit.

1.4 Vad orsakar sjukdomen?

Vad som orsakar juvenil SpA-ERA ar an sa lange okant. Det finns en
genetisk predisposition | och med att de flesta patienter ar barare av
HLA-B27. Det finns visst belagg for att HLA-B27-molekylen kan vara
feltillverkad och skada cellen nar den ska placeras i cellmembranen,
vilket kan leda till frisattning av inflammatoriska signalsubstanser och
ett okontrollerat sjukdomsférlopp. An en gang maste betonas att HLA-
B27 inte orsakar sjukdomen men ar en riskfaktor att drabbas.

1.5 Ar sjukdomen arftlig?

HLA-B27 och andra gener predisponerar individer att drabbas av juvenil
SpA-ERA. Ungefar 20% av drabbade barn har en forsta- eller
andragradsslakting med samma sjukdomstyp. Trots att sjukdomen ar
vanligare i vissa familjer ar den inte definitionsmassigt nedarvd
eftersom bara 1% av HLA-B27-positiva individer drabbas av sjukdomen.
Med andra ord, sa utvecklar inte 99% av dessa individer sjukdomen.
Denna genetiska predisposition skiljer sig dessutom mellan olika etniska

grupper.
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1.6 Kan sjukdomen forebyggas?

Det gar inte att forhindra sjukdomsutvecklingen och det finns ingen
anledning att provta friska familjemedlemmar for forekomst av HLA-
B27.

1.7 Ar sjukdomen orsakad av infektion?

Vissa sjukdomsfall foregas av infektionssytom, men personer |
omgivningen som drabbats av samma bakterie utvecklar inte
ledsjukdom, varfor juvenil SpA-ERA inte betraktas som en
infektionssjukdom.

1.8 Vilka ar de typiska sjukdomssymtomen?
Juvenil SpA-ERA har flera gemensamma symtom:

Artrit

Huvudsymtomet ar ledvark och svullnad, men ocksa begransad
rorlighet och varmedkning.

Manga drabbade barn har en faledsartrit (oligoartrit) i nedre
extremiteterna. Oligoartrit innebar inflammation i 4 eller farre leder. Om
sjukdomen blir kronisk drabbas i regel annu fler leder. Polyartrit innebar
inflammation i fem eller fler leder. De leder som ar dverrepresenterade
ar knaleder, fotleder, mellanfotsleder och hoftleder. Engagemang av
fotternas smaleder ar ovanligare.

| sallsynta fall drabbas 6vre extremiteterna och da vanligen
axellederna.

Entesit

Detta innebar inflammation av den sk entesen (fastet for senor och
ligament mot skelettytan) och ar det nast vanligaste sumptomet vid
juvenile SpA-ERA. De vanligaste lokalisationerna ar halbenet,
mellanfoten och runt knaleden vilket orsakar halsmarta,
mellanfotssvullnad med smarta samt smarta runt knaleden. Kronisk
inflammation vid muskelfasten (enteser) kan orsaka benpalagring
(benutskott) som da kan pavisas med skelettrontgen. Sjalva entesiten
kan diagnosticeras med ultraljud
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Sakroiliit

Sakroilit innebar inflammation i sakroiliaca leder, i backenets bakre
begransning. Det ar ovanligt i barndomen och debuterar vanligen efter
5-10 ars ledsjuksom.

Det huvudsakliga symtomet ar vark i nedre delen av landryggen och
stjarten av varierande intensitet.

Ryggvark, Spondylit

Engagemang av ryggraden, ar mycket ovanligt tidigt i forloppet, men
kan i sallsynta fall drabba aldre barn. De vanligaste symtomen ar nattlig
ryggvark, morgonstelhet och begransad rorlighet. Samtidigt
forekommer ofta halsryggs- och mer sallan brostkorgssmarta.
Sjukdomen kan orsaka benodvervaxt som overbryggar leder mellan
kotkroppar men forst sent i sjukdomsforloppet. Detta benamns ankylos
och ses nastan aldrig hos barn och ungdomar.

Ogonengagemang

Akut framre 6goninflammation (uveit) drabbar 6gats regnbagshinna.
Ungefar 1/3 av alla patienter drabbas av uveit nagon gang under
sjukdomsforloppet. Akut framre uveit orsakar 6gonvark, roda 6gon och
grumlig syn. Symtomen kvarstar i flera veckor. Vanligtvis drabbas ett
6ga at gangen. Omedelbar 6gonlakarkontakt ar avg6érande for
prognosen. Denna form av uveit skiljer sig fran den man ser hos barn
med ANA-positiv oligoartrit.

Hudengagemang

En liten andel av barn med juvenile SpA-ERA har redan ha insjuknat i
psoriasis. | dessa fall exkluderas JIA-klassifikationen ERA till fordel for
diagnosen psoriasisartrit eller JIA som inte kan klassificeras. Psoriasis ar
en kronisk hudsjukdom med omraden av fjallande hud pa framfor allt
armbagar och knan. Hudsjukdomen kan ha debuterat flera ar innan
lederna drabbas. Hos andra patienter forekommer enbart artrit under
flera ar innan de forsta hudutslagen noteras.

Tarmengagemang

Vissa barn med inflammatorisk tarmsjukdom, sdasom Crohns sjukdom
och ulceros kolit, kan utveckla spondyloartrit. Hos visa barn med ERA sa
forloper tarminflammationen utan symtom (subkliniskt) medan
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ledsymtomen ar sa uttalade att speicifik antiinflammatorisk behandling
kravs.

1.9 Har alla drabbade barn samma symptom?

Symtomen varierar mycket mellan olika individer. Vissa barn her en
mild kortvarig sjukdom medan andra far en svar, langdragen
handikappande sjukdom. Foljaktligen kan vissa barn med sjukdomen
drabbas av inflammation i en enstaka led (t ex knaleden) under flera
veckor varpa symtomen aldrig kommer tillbaka, medan andra far en
kronisk sjukdomsbild med inflammation | flera leder, enteser, ryggrad
och sakroiliacaleder.

1.10 Ar sjukdomen hos barn annorlunda fran den hos vuxna?
Tidiga sjukdomssymtom vid juvenile SpA-ERA ar annorlunda fran de vid
vuxenformen, men forskningsdata tyder pa att de bada tillstanden ar en
och samma sjukdom. Perifer ledsjukdom (I armar och ben) ar ett
vanligare debutsymtom hos barn, till skillnad fran axial ledsjukdom
(ryggrad och backen) som mer drabbar vuxna. Sjukdomsaktiviteten ar
ofta mer uttalad hos barn.
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