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1. CO JE JUVENILNA SPONDYLOARTROPATIA/ARTRITIDA
SPOJENA S ENTEZITIDOU (SPA-ERA)

1.1 Co je to?
Juvenilna SpA-ERA predstavuje skupinu chronickych zapalovych choréb
kibov (artritida) ako aj $liach a vdzov upinajucich sa na urcité kosti
(entezitida). Postihuje prevazne dolné koncatiny a v niektorych
pripadoch aj kiby panvy a chrbtice (sakroileitida - boleti zadku a
spondylitida - bolest chrbta). Juvenilna SpA-ERA je vyznamne Castejsia
u l'udi, ktori maju pozitivny krvny test pre geneticky faktor HLA-B27 HLA-
B27 je bielkovina lokalizovana na povrchu imunitnych buniek.
Pozoruhodné je, ze len u Casti 'udi s HLA-B27 sa vyvinie artritida.
Pritomnost HLA-B27 teda nevysvetluje dostato¢ne vyvoj choroby.
Tohoto ¢asu presna uUloha HLA-B27 pri vzniku choroby zostava
neznama. Avsak zname je, ze v niektorych pripadoch zaciatku artritidy
predchdadza infekcia traviaceho alebo mocovo-pohlavného traktu
(zndme aj ako reaktivna artritida). Juvenilnd SpA-ERA Gzko suvisi so
spondyloartritidou, ktorad zacina v dospelosti a vacsSina vedcov sa
domnieva, ze tato choroba ma ten isty pévod a charakteristiky. Vacsina
deti a dospievajlcich s juvenilnou spondyloartritidou je diagnostikovana
ako ERA alebo dokoca psoriaticka artritida. Dblezité je, ze nazvy
"juvenilna spondyloartritida", "artritida spojena s entezitidou" a niektoré
pripady "psoriatickej artritidy" mézu byt z klinického ako aj
terapeutického pohladu zhodné.
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1.2 Ktoré choroby sa nazyvaju juvenilna SpA-ERA?

Ako sme sme sa zmienili vySSie, juvenilna spondyloartritida je nazov
skupiny choréb, ktorych klinické ¢rty sa mézu navzajom prekryvat,
vratane axialej (postihujucej chrbticu) a periférnej (postihujucej kiby
koncatin) spondyloartritidy, ankylozujlcej spondylitidy,
nediferencovanej spondyloartritidy, psoriatickej artritidy, reaktivne;
artritidy a artritidy spojenej s Crohnovou chorobou a ulceréznou
kolitidou. Artritida spojena s entezitidou a psoriaticka artritida su podla
klasifikacie juvenilnej idiopatickej artritidy (JIA) dve odliSné choroby a
suvisia s juvenilnou SpA.

1.3.Ako je to casté?
Juvenilnd SpA-ERA je jednou z najcastejsich foriem chronickej artritidy v
detstve a ovela CastejSia je u chlapcov ako u dievcat. V zavislosti od
regidénu vo svete je zodpovedna za chronicku artritidu asi ui 30% deti Vo
vacsine pripadov sa prvy priznak objavi okolo 6. roku zivota. Pretoze
velka Cast pacientov (viac ako 85%) s juvenilnou SpA-ERA je nosicom
HLA-B27, frekvencia dospelych so SpA a juvenilnou SpA-ERA vo
vSeobecnej populacii a rovnako v istych rodinach zavisi na frekvencii
tohoto znaku v normalnej populacii.

1.4. Aku su priciny choroby?7

Pri¢ina juvenilnej SpA-ERA je nezndma. Ulohu v3ak zohrava geneticka
predispozicia, ktora je u vacsiny pacientov zalozena na pritomnosti HLA-
B27 a inych antigénov. Dnes sa ma za to, ze molekula HLA-B27, ktora
sa spaja s chorobou (Co ale nie je pripad 99% nosiCov HLA-B27) sa
nesyntetizuje spravne a ked vzdjomne posobi s bunkami a ich
produktami (vacsinou prozapalovymi latkami) je spustacom choroby.
Napriek tomu je velmi dolezité zdbéraznit, ze HLA-B27 nie je pricina
choroby, ale skér faktorom vnimavosti na tieto ochorenia.

1.5. Je to dedicné?

HLA-B27 a iné gény predisponuju jednotlivcov k juvenilnej SpA-ERA.
NavysSe vieme, zZe viac ako 20% pacientov s takymito diagnézami ma
prvostupniovych a druhostupnovych pribuznych s touto chorobou. Takto
sa moze juvenilna SpA-ERA v niektorych rodine hromadit. Neda sa vsak
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povedat, ze by bola juvenilna SpA-ERA dedi¢na. Tato choroba postihuje
len 1% ludi s antigénom HLA-B27. Inymi slovami, u 99% ludi, ktori maju
HLA-B27 sa nikdy nevyvinie SpA-ERA. Navyse, geneticka predispozicia
je odliSna medzi etnickymi skupinami.

1.6. Da sa tomu predchadzat?

Prevencia zatial nie je mozna, pretoze pric¢ina choroby stéle nie je
znama. Testovanie ostatnych sdrodencov alebo pribuznych na
pritomnost antigénu HLA-B27 nie je prinosna, pokial tito
nemajupriznaky juvenilnej SpA-ERA.

1.7 Je to infekcné?
Juvenilnd SpA-ERA nie je infek¢na choroba, dokonca ani v pripadoch je;
spustenia infekciou. NavysSe, sa nevyvinie juvenilna SpA-ERA u vSetkych
'udi infikovanych v tom istom case tymi istymi baktériami.

1.8 Aku su hlavné priznaky?
Juvenilna SpA-ERA ma spoloc¢né klinické charakteristiky.

Artritida

K naj¢astej$im priznakom patria bolest a opuch kibu ako aj obmedzend
pohyblivost kibov.

Mnohé deti maju oligoartritidu dolnych koncatin. Oligoartritida
zhnamenad, ze choroba postihuje 4 a menej kibov. Pacienti. U ktorych sa
vyvija chronickd choroba mo6zu mat polyartritidu. Polyartritida znamen3,
Ze je postihnutych 5 a viac kibov. Kiby, ktoré st naj¢astejsie postihnuté
su kolend, ¢lenky, priehlavky a bedrové kiby; menej ¢asta je artritida
malych kibov nohy.

Niektoré deti méZzu mat artritidu akéhokol'vek kibu hornych kon¢atin,
obzvlast ramien.

Entezitida

Entezitida, zapal entéz (miesta, kde sa Slacha alebo vaz upina na kost)
je druhd najCastejsi prejav SpA-ERA u deti. Bezne postihnuté entézy su
lokalizované na pate, priehlavku a okolo jabi¢ka. K naj¢astej$im
priznakom patria bolesti paty, opuch a bolest priehlavku a bolest
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jabi¢ka. Chronicky zapal entéz méze viest ku vzniku kostnych ostroh
(nadmerny lokalizovany rast kosti), ktoré v mnohych pripadoch
spbsobuju bolest paty.

Sakroiliitida

Ako sakroiliitida sa oznacuje zépal sakroiliakalnych kibov lokalizovanych
v zadnej Casti panvy. V detstve je zriedkava, CastejSie sa objavuje 5 az
10 rokov od zaciatku artritidy.

NajCastejSim priznakom je striedava bolest zadku.

Bolest chrbta: spondylitida

Postihnutie chrbtice je vel'mi zriedkavé na zaciatku, ale mbze sa u
niektorych deti objavit v neskorsom priebehu choroby. NajcastejSie
priznaky zahrnajud bolest chrbta pocas noci, rannud stuhnutost a
obmedzenU pohyblivost. Bolest chrbta je casto sprevadzana bolestou
Sije, v zriedkavych pripadoch tiez bolestou hrudnika. Choroba méze u
malo pacientov az po mnohych rokoch ochorenia zapricinit nadmerny
rast kosti a vznik premosteni tiel stavocov. Preto sa takmer nikdy
nepozoruje u deti.

Postihnutie oci

Akutna predna uveitida je zdpal duhovky oka. | ked to nie je Casta
komplikacia, priblizne u jednej tretiny pacientov sa méze vyskytnut
jeden alebo viackrat v priebehu choroby. Akutna predna uveitida sa
prejavuje bolestou oka, jeho zacervenanim a rozmazanym videnim
trvajucim aj niekolko tyzdnov. Obycajne postihne jedno oko, ale moze
mat aj navratny priebeh. Okamzita kontrola u oftalmoléga (o¢ného
lekara) je nutna. Tento typ uveitidy je odlisSny od typu, ktory sa
vyskytuje u dievcat s oligoartritidou a s antinukledrnymi protildtkami.

Postihnutie koze

Mald cast deti s juvenilnou SpA-ERA moze uz mat alebo sa u nej moéze
vyvinut psoridza (lupienka). U tychto pacientov je vylicena klasifikacia
ako ERA a zmeni sa na psoriatickd artritidu. Psoridza je chronicka kozna
choroba s loZziskami oSupujlcej sa koze lokalizovanymi najma na laktoch
a kolenach. Kozné choroba moéze aj o toky predchadzat artritide. U
inych pacientov artritida moéze existovat mnoho rokov predtym ako sa
objavia prvé psoriatické flaky.
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Postihnutie criev

U niektorych deti s Crevnymi zapalovymi chorobami ako je Crohnova
choroba a ulcerézna kolitida sa méze vyvinut spondyloartritida. ERA
nezahrna zapalovld chorobu criev ako jednu zo svojich zloziek. U
niektorych deti je zapal Criev subklinicky (bez ¢revnych priznakov) a
zdvaznost kibovych priznakov je vaésia a vyzaduje $pecifickd lie¢bu.

1.9 Je choroba rovnaka u kazdého dietata?

Spektrum je Siroké. Zatial ¢o niektoré deti maju strednu a
kratkotrvajlcu chorobu, iné maju tazku, dlhotrvajlcu a invalidizujlicu
chorobu. Teda je mozné, Zze mnohé deti m6zu mat mnoho tyzdriov
postihnuty len jeden kib (napriklad koleno) a rovnaké postihnutie ani
dalSie tazkosti sa neobjavia pocas celého zvysného Zivota, kym u inych
pretrvévaju priznaky a rozsiruji sa na mnohé kiby, entézy, kiby chrbtice
a sakroiliakalne kiby.

1.10. Je choroba udeti odlisSna od choroby dospelych?
PociatoCné priznaky juvenilnej SpA-ERA sa odliSuju od priznakov u
dospelych s SpA, ale vacsina Udajov naznacuje, Ze patria k tomu istému
spektru choroby. Periférne kibové postihnutie (kiby konéatin) je u deti
ovela CastejSie na zaciatku ochorenia, naopak u dospelych je CastejSie
axiadlne postihnutie (chrbtica a sakroiliakdlne kiby). Choroba je
zavaznejsia u deti ako u dospelych.
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