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JUVENILE SPONDYLOARTROPATIER

Hvad er det?

Juvenile spondyloarthropathier (JS) er en gruppe kroniske sygdomme med gigt
(inflammation) i led og senetilhaftningssteder (enthesitis). Gigten ses hyppigst
i benene, men kan ogsa optraede i baekken og ryg (sacroiliitis og spondolytis).
Hos nogen kommer sygdommen efter en mavetarm- eller urinvejsinfektion.

JS forekommer med stgrre hyppighed hos personer med en saerlig vaevstype
kaldet HLA-B27. Arsagen kendes ikke.

Symptomer ved debut og svaerhedsgrad varierer fra barn til barn og er ofte
forskellig fra den tilsvarende lidelse hos voksne. Ind imellem kan JS hos et
barn minde om voksentypen. ]S er en form for bgrneleddegigt.

Hvilke sygdomme kaldes 1S?

Betegnelsen ]S daekker over en raekke gigtsygdomme, som hgrer til gruppen
af de sakaldte ”spondyloarthropatier”. Gruppen omfatter “ankyloserende
spondylitis”, "reaktiv arthritis”, “Reiters sygdom”, psoriasisgigt samt gigt i
forbindelse med inflammatorisk tarmsygdom af typerne Morbus Crohn og
Colitis ulcerosa. Visse patienter, som ikke opfylder diagnosekriterierne for
ovennavnte sygdomme, har en sdkaldt “udifferentieret spondyloartropati”.
Ogsa andre tilstande som "enthesitis” med gigt hgrer til gruppen JS.

Hvor hyppigt er det?

JS er en hyppig form for leddegigt hos bgrn. ]S ses hyppigere hos drenge end
piger, med starter typisk mellem 10-15 &rs alderen. Eftersom sygdommen i
hgj grad haenger sammen med veevstypen HLA-B27, vil lidelsens hyppighed i
haj grad afspejles af vaevstypens forekomst i befolkningen.

Hvad skyldes sygdommen?

Arsagen og den praecise mekanisme bag JS er ukendt. Som ved andre former
for leddegigt i barnealderen menes en raekke forskellige mekanismer at spille
en rolle, herunder immunsystemet. ]JS kan optreede sammen med andre
former for inflammation, i f.eks. tarm, urinveje eller hud. Infektioner
forarsaget af bestemte mikroorganismer (Salmonella, Shigella, Yersinia,
Campolybactor og Chlamydia) menes at spille en rolle som udlgsende faktor
hos visse bgrn.

Er JS arvelig?

En stor procentdel af patienter med JS har vaevstypen HLA-B27. Dette betyder
ikke, at ethvert individ med denne vaevstype udvikler ]S. Hvis f.eks.
forekomsten af HLA-B27 i befolkningen er 10%, vil kun 1% af befolkningen
have sygdommen. I tilfaelde, hvor en person med vaevstype HLA-B27 har en
neer slaegtning med ]S, gges risikoen for at udvikle sygdommen til ca. 25%.
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Man har observeret, at forekomsten af JS er stgrre i visse familier. De arvelige
faktorer er i sig selv ikke nok til at udvikle lidelsen. Der er blandt forskere bred
enighed om, at sygdommen skyldes mange forskellige faktorer. Man mener
derfor, at JS opstar pa grund af et samspil mellem arv og ydre miljgfaktorer,
sasom infektioner og maske andre.

Kan sygdommen forebygges?

Forebyggelse er ikke mulig, eftersom arsagen ikke kendes. Med mindre en
person har symptomer pa JS, skal man ikke undersgge veevstype hos
sgskende til patienter med JS.

Er det smitsomt?
JS er ikke en smitsom sygdom.

Hvad er symptomerne?

JS har en reekke karakteristika:

Leddeqigt:

1. Mest hyppigt optreeder leddegigten som smertefulde, haevede led med
indskraenket bevaegelighed.

2. Mange bgrn har “oligoarthritis” (gigt) i benene. Oligoarthritis betyder, at
sygdommen involverer hgjst 4 led. De bgrn, der matte udvikle kronisk lidelse,
kan undertiden udvikle “polyarthritis”, hvilket betyder, at gigten er i 5 eller
flere led.

3. Gigten optraeder overvejende i benenes led, det vil sige knae, ankler, fod
og hofter. Mere sjaeldent i féddernes sma led.

4. Nogle bgrn kan udvikle gigt i skulder og mere sjeldent i armenes @gvrige
led.

Enthesitis:

Enthesitis betyder inflammation de steder, hvor sener haefter pa knogler.
Tilstanden forekommer ofte hos bgrn med JS. De hyppigst involverede
omrader er heael, midt pa foden og omkring knaeskallen. Symptomerne vil vaere
hzelsmerter, haevelse svarende til den midterste del af foden samt smerter
omkring kneaeskallen. Inflammation svarende til senetilhaeftningssteder kan
resultere i "sporedannelse” pga. @get knoglevaekst. Sporedannelse ses isaer
svarende til heel, hvilket ogsa kaldes haelspore og kan veere smertefuldt.

Sacroiliitis:

Er inflammation i det sdkaldte sacroiliacaled, som ligger nederst pa ryggen ved
overgangen mellem korsbenet og den bagerste del af baekkenet. Denne form
for inflammation ses sjaeldent ved debut og optraeder hyppigst efter 5-10 ars
sygdom. De hyppigste symptomer pa sacroiliitis er smerter i baller.

Lave leendesmerter:

Spondylitis.

Pavirkning af rygsgjlen, hvilket sjeeldent ses ved sygdomsdebut, kan opsta hos
visse bgrn. Spondylitis optreeder som regel sent i forlgbet. De hyppigste
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symptomer er lave laendesmerter, stivhed om morgenen samt reduceret
bevaegelighed. Lave l&endesmerter ses ofte sammen med hals-/brystsmerter.

Der kan hos visse individer pa sigt dannes sakaldte “knoglebroer” mellem de
enkelte ryghvirvler. Dette sker dog kun hos fa patienter efter meget lang tids
sygdom og ses derfor stort set aldrig hos bgrn.

@ine:

Regnbuehindebetaendelse ses hos enkelte patienter med JS. @jet bliver
pludseligt rgdt og smertefuldt. Barnet skal i sa fald straks vurderes af en
gjenlaage med henblik pa relevant behandling.

Hud:

Hos enkelte bgrn med ]S kan der optraede psoriasis. Psoriasis er en sjeelden
hudlidelse med rgdlige, skaelagtige pletter, typisk lokaliseret omkring albuer og
knee. Hudsygdommen kan komme flere ar for ledsymptomerne. Nogle
patienter udvikler leddegigt flere &r fgr psoriasis.

Tarm:

Nogle bgrn med inflammation i tarmene udvikler JS. Inflammatorisk
tarmsygdom er en betegnelse, som bruges om inflammation i tarmen af
ukendt arsag. Disse tilstande kaldes Crohns sygdom og Collitis ulcerosa.

Er sygdommen ens hos alle bgrn?
Sygdomsspektret er meget stort. Nogle bgrn udvikler en mild og kortvarig
lidelse. Andre vil have en sveaer, langvarig og indimellem invaliderende lidelse.

Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos voksne?

JS hos bgrn er anderledes end hos voksne fordi:

1) Inflammation i de perifere led (arme og ben) ses hyppigere hos bgrn
sammenlignet med voksne, hvor der oftest er sygdom i rygsgjlen.

2) Hos bgrn ses hyppigere gigt i hofterne.

Hvordan stilles diagnosen?

Leegerne kalder det for JS, hvis sygdommen starter for det 16. ar og varer i
mindst 6 uger. Herudover skal der vaere de tidligere beskrevne symptomer.
Diagnosen af seerlige JS undertyper (f.eks. ankyloserende spondylit, reaktiv
arthrit, osv.) baseres pd sygdomsbilledet og rentgenforandringer. Patienterne
bagr behandles og folges af bgrnegigtlaeger.

Hvor vigtig er prgver?

HLA-B27 vaevstypen er positiv hos ca. 80-85% med ]S og er derfor en nyttig
prgve, nar man skal stille diagnosen. Forekomsten af denne vaevstype i
befolkningen er ca. 5-15% afhaengig af omrade. Af denne grund kan
vaevstypen HLA-B27 i sig selv ikke opfattes som en sygdom, men skal ses i
sammenhang med symptomer pa JS. Blodprgver som saenkningsreaktion og
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CRP maling kan give oplysninger om graden af inflammation og dermed sige
noget om sygdommens aktivitet. Praverne kan ogsa bruges ved vurderingen af
behandlingseffekt, hvilket dog ssedvanlig vis baserer sig pa barnets symptomer
snarere end laboratorieprgver. Blodprgver bruges derudover med henblik pa at
kontrollere mulige bivirkninger af den givne behandling. Rgntgenoptagelsen
kan vaere nyttige for at fglge sygdommens udvikling og bruges som veaerktgj til
vurdering af eventuelle opstdede ledskader. CT-scanning og MR-scanning er
ogsa nyttige redskaber, specielt hos bgrn, og bruges til at undersgge ryg og
baekken.

Kan sygdommen behandles/helbredes?

Der findes ingen helbredende behandling, eftersom man ikke kender arsagen
tii  sygdommen. Imidlertid er behandling effektiv til kontrol af
sygdomsaktiviteten og forebyggelse af senfglger.

Hvad er behandlingerne?

Behandlingen bestar overvejende af medikamenter i kombination med
fysioterapi og ergoterapi. Sidstnaevnte med henblik pd at vedligeholde
ledfunktionen og forhindre fejlstillinger.

1) NSAID. Disse er smertestillende og inflammationshaemmende
medikamenter. De virker symptomatisk, hvilket betyder, at medikamentet kan
kontrollere inflammationssymptomer. De hyppigst anvendte NSAID hos bgrn er
Naproxen og Ibuprofen. Aspirin, ogsa kaldet acetylsalicylsyre, er ogsa effektivt,
men bruges sjaldent pd grund af risiko for bivirkninger. NSAID tolereres
sadvanlig vis godt. Ubehag i maven, som er den hyppigste bivirkning, er
sjeelden. Erfaringsmaessigt kan der vaere forskel pa effekten af de forskellige
NSAID-preeparater hos den enkelte patient.

2) Indsprgijtninger i leddet. Denne form for behandling bruges i tilfaelde, hvor
kun ganske fa led er involveret, og i tilfeelde hvor der er risiko for udvikling for
fejlstilling. Medikamentet, som sprgjtes ind i leddet, er et langtidsvirkende
binyrebarkhormonpraeparat.

3) Sulfasalazin bruges til behandling af leddegigt hos bgrn. Behandlingen
med Sulfasalazin leegges oven i NSAID. Effekten kan dog fgrst vurderes efter
adskillige ugers eller maneders behandling. Methotrexat behandling kan ogsa
komme pa tale. Inden for de senere &r har man introduceret en ny behandling
med sakaldte "anti-TNF” praeparater, ogsa kaldet biologiske behandlinger.
Disse praeparater virker ved effektivt at haemme inflammation, idet de blokerer
TNF, som er et molekyle, der spiller en vigtig rolle i forbindelse med
leddegigten. Der savnes endnu langtidserfaringer med denne type behandling.

4) Binyrebarkhormon-behandling spiller en rolle som korttidsbehandling af

patienter med svaer sygdomsaktivitet. Binyrebarkhormonholdige gjendraber
bruges til patienter med akut regnbuehindebetaendelse. I sveere tilfeelde af
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regnbuehindebetzendelse kan binyrebarkhormon-indsprgjtninger i gjets
omgivelser komme pa tale.

5) Ortopaedkirurgi kan komme pa tale. Der vil i sddanne tilfeelde fgrst og
fremmest vaere tale om patienter med behov for kunstige led efter en svaer og
destruktiv JS (specielt i hofter og knae).

6) Fysioterapi anses for en essentiel del af behandlingen og skal startes
tidligt i hdab om at vedligeholde leddenes bevaegelighed, styrke musklerne og
forebygge/begraense eller korrigere leddeformiteter. 1 tilfeelde af
rygsgjleinvolvering skal ryggen sa vidt muligt mobiliseres. P& grund af risiko
for involvering af rygsgjle anbefales forebyggende ryggvelser.

Hvad er bivirkninger ved den medicinske behandling?

Medikamenter, som bruges ved behandling af ]S, tales oftest uden problemer.
Ubehag i maven er den hyppigste bivirkning til NSAID, som derfor bgr indtages
i forbindelse med et maltid. Denne bivirkning optraeder veaesentligt hyppigere
hos voksne end bgrn. NSAID kan i sjeeldne tilfaelde give anledning til pavirkede
levertal.

Sulfasalazin tolereres rimeligt godt af de fleste patienter. Ogsd her er den
hyppigste bivirkning maveproblemer, pavirkede levertal eller nedsat antal af
hvide blodlegemer. Undertiden ses udsleet pad huden. Sulfasalazin behandling
udlgser regelmaessige blodprgvekontroller med henblik pa@ monitorering af
eventuelle bivirkninger.

Methotrexat tales ligeledes godt. Mave-/tarmbivirkninger samt kvalme og
opkastninger kan optraede. Sidelgbende indtagelse af vitamin B af typen
"folinsyre” kan reducere graden af bivirkninger, specielt leverpavirkning.
Overfglsomhedsreaktioner til Methotrexat kan opstd, men er sjaldne.
Regelmaessige blodprgver er ngdvendige for at holde gje med bivirkninger.

Langtidsbehandling med binyrebarkhormon i hgje doser er forbundet med
adskillige problematiske bivirkninger. Disse inkluderer vaeksthamning og
knogleskgrhed. Binyrebarkhormon i hgje doser bevirker markant
appetitggning, som siden kan give anledning til udpraeget overvaegt. Det er
derfor vigtigt at radgive familierne om at veere opmarksomme pa
kalorieindtaget. Dizetistvejledning er nyttig.

Hvor laenge skal der gives behandling?

Der skal gives behandling sa laenge, der er symptomer og tegn pa
sygdomsaktitivet. Sygdommens varighed er uforudsigelig. Hos nogle patienter
responderer leddegigten fint pd de mildeste former for behandling. Hos disse
patienter kan behandlingen stoppes inden for maneder. Hos andre vil man se
et mere langtrukket og aggressivt sygdomsforlgb, som giver anledning til
eksempelvis sulfasalazin-behandling af flere ars varighed. Efter flere ars ro i
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sygdommen vil man forsggsvis kunne nedtrappe og siden ga helt ud af
behandlingen.

Hvad med ukonventionel/alternativ behandling?
Der findes ingen dokumentation for, at alternativ behandling har effekt ved JS.

Hvor laenge vil sygdommen vare, og hvad er langtidsudsigterne?
Sygdomsforigbet varierer fra patient til patient. Hos nogen forsvinder
leddegigten hurtigt og efter kun kortvarig behandling. Hos andre vil
sygdommen have et forlgb med lange symptomfrie perioder og efterfglgende
tilbbagefald. Endelig er der nogle patienter, hvor inflammationen varer ved i
lange perioder. I starten af gigtsygdommen ser man sjaldent gigt andre
steder end arme og ben. Ved vedvarende sygdomsaktivitet vil der vaere risiko
for gigt i baekkenhvirvler (sacroiliit) og rygsgjlen (spondylit). Hvis sygdommen
holdes under kontrol med eller uden medicin vil der vaere risiko for ledskade.
Ved sygdommens begyndelse er det umuligt at forudsige langtidsudsigterne.

Hvordan kan sygdommen pavirke barnets og familiens dagligdag?

I perioder med aktiv leddegigt vil naermest ethvert barn opleve begransninger
i dagligdagen. Eftersom der overvejende er tale om pavirkning af benene, vil
gang og sportsaktiviteter veere det, som pavirkes mest.

Der bgr ogsa veere opmarksomhed pa sygdommens psykosociale
konsekvenser hos savel barnet som dets familie. Enhver kronisk lidelse udggr
en sver udfordring for hele familien, og jo mere alvorlig sygdommen er, jo
svaerere er den at forholde sig til. Det vil for barnet vaere sveert at forholde sig
til sygdommen, hvis foraeldrene ikke magter den. Forzaeldrene udvikler ofte en
abnorm overbeskyttende holdning til det syge barn i hdb om at forebygge
ungdig skade. Dette kan siden give anledning til mindreveerd hos barnet,
pavirke barnets personlighedsudvikling og give anledning til skader, som kan
vare svaerere end sygdommen i sig selv. En positiv holdning eller indstilling
hos foraeldre, som stgtter op om og opmuntrer barnet til at vaere sa
uafhangigt som muligt til trods for sygdommen, er af stgrste vigtighed og vil
til enhver tid hjaelpe barnet til at overkomme de sygdomsrelaterede problemer.
Det vil hjeelpe barnet til at forholde sig til sine jeevnaldrende og sgskende og
bidrage til en uafhangig og velafbalanceret personlighed. Kan familien ikke
overskue sygdommen og dennes konsekvenser, bgr psykosocial stgtte
tilbydes.

Hvad med skole?

Det er meget vigtigt, at barnet fglger sin faste skolegang. Der er dog faktorer,
som kan give anledning til problemer. Det kan dreje sig om gangfunktion,
treethed, smerter eller stive led. Det er derfor meget vigtigt, at forklare
lererne om barnets mulige behov, hvilket omfatter et ordentligt skrivebord,
regelmaessig  fysisk aktivitet med henblik pa& vedligeholdelse af
ledbevaegeligheden, ogsa i timerne, samt undgaelse af uhensigtsmaessige stive

6 12/2003



ledstillinger. Barnet skal, i det omfang det kan lade sig ggre, deltage i
gymnastiktimer.

Foraeldre og laererne skal sikre det syge barns deltagelse i alle skolens
aktiviteter, sdledes at barnet far en tilfredsstillende skolegang, herunder
kommunikation med jzevnaldrende og voksne samt mulighed for at blive
accepteret og vaerdsat af deres venner.

Hvad med sport?

Sportsaktiviteter er en vigtig del af ethvert barns dagligdag. Man anbefaler, at
bgrn med ]S skal have mulighed for at deltage i al den sport, de har lyst til.
Begrundelsen er, at barnet selv stopper, hvis leddene ggr ondt. Mekanisk
belastning af et inflammeret led er selvfglgelig ikke hensigtsmasssig, men den
skade, der matte opsta i selve leddet, er mindre end den psykologiske skade
ved ikke at deltage i faelles sportsaktiviteter. Denne anbefaling er en del af den
generelle indstilling, som har til formal at opmuntre barnet til selv at handtere
de begransninger, som sygdommen medfgrer. Sportsgrene, hvor mekanisk
pavirkning af leddene er mindst mulig, f.eks. sveémning eller cykling kan
anbefales.

Hvad med dizet?

Der findes ikke dokumentation for, at diset kan influere p& sygdomsforligbet.
Generelt anbefales en alderssvarende, afbalanceret, normal kost. Overspisning
bgr undgas hos patienter i binyrebarkhormonbehandling

Kan klimaet pavirke sygdomsforlgbet?
Der findes ingen beviser for, at klimaet skulle pavirke sygdommens
manifestationer.

Kan barnet blive vaccineret?

Eftersom hovedparten af patienterne behandles ned enten NSAID eller
sulfasalazin vil man kunne gennemfgre et normalt vaccinationsprogram. Hvis
en patient far andre behandlinger, som binyrebarkhormon, methotrexat eller
anti-TNF-midler, bgr al vaccine indeholdende svaekket, levende virus (dvs.
réde hunde, maeslinger og faresyge) udsaettes. Vacciner, som ikke indeholder
levende virus kan gives, men med risiko for, at vaccinationen ikke er helt
daekkende.

Hvad med sex, graviditet og pravention?

Der findes ingen restriktioner, hvad angar seksualliv eller graviditet i relation til
sygdommen. Som ved al medicinsk behandling skal man ngje overveje mulige
bivirkninger og indvirkning pa det ufgdte barn. Den gravide bgr fglges af
obstetrisk (svangre) afdeling i samarbejde med reumatolog (gigtlaege).

Vil barnet f3 et normalt voksenliv?
Dette er et af de vigtigste mal med behandlingen og opnas i hovedparten af
tilfeeldene. Behandlingen af ]S i barnealderen er forbedret dramatisk over de
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seneste 10 ar. En kombination af medikamenter og fysio-/ergoterapi er nu i
stand til at forebygge ledskader hos hovedparten af patienterne. Hos enkelte
patienter med et langvarigt og aggressivt forlgb vil sygdommen kunne fa
konsekvenser for personens dagligdags aktiviteter og professionelle valg.
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