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1. CO JE JUVENILNiIi SPONDYLARTRITIDA/ARTRITIDA S
ENTEZITIDOU (SpA-ERA)

1.1 Co je to?
Juvenilni spondylartritida (SpA-ERA) predstavuje skupinu chronickych
zanétlivych onemocnéni kloubl (artritida) a Upon@ Slach a vazd ke
kostem (entezitida). Postizeny jsou prevazné dolni koncetiny a v
nékterych pfipadech i panev a paterni klouby (sakroileitida je spojena s
bolesti v oblasti hyzdi, spondylitida s bolesti v oblasti patere). Juvenilni
SpA-ERA je vyznamné Castéjsi u lidi, kteri maji pozitivni krevni test na
geneticky faktor HLA-B27. HLA-B27 je protein lokalizovany na povrchu
imunitnich bunék. Je ale zndmo, Ze artritidou v prlbéhu zZivota
onemocni pouze zlomek lidi s pozitivnhim HLA-B27 antigenem. Proto
pouhd pritomnost HLA-B27 neni dostacujici k vysvétleni rozvoje této
choroby. V soucasné dobé zUlstava presna Uloha HLA-B27 pri vzniku této
nemoci nezndma. U malého mnozstvi pripadl predchazi propuknuti
artritidy gastrointestinalni nebo urogenitalni infekce (v takovém pripadé
mluvime o reaktivni artritidé). Juvenilni SpA-ERA ma Uzky vztah ke
spondylartritidam, které zacinaji v dospélosti a védci se domnivaji, ze
tyto choroby maji stejny plvod i typické znaky. Vétsina déti a
adolescentl s juvenilni spondylartritidou je vedena pod diagnézou
artritida s entezitidou (anglicka zkratka ERA) nebo psoriaticka artritida.
Je dllezité, ze ndzvy "juvenilni spondylartritida", "artritida s entezitidou"
a v nékterych pripadech "psoriaticka artritida" mohou znamenat z
klinického a terapeutického hlediska totéz.
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1.2 Které choroby jsou oznacovany jako juvenilni SpA-ERA?
Jak jiz bylo zminéno vySe, nazev juvenilni spondylartritida je uzivan pro
skupinu chorob, jejichz klinické priznaky se mohou prekryvat.
Zahrnujeme mezi né axialni a periferni spondylartritidu, ankylozujici
spondylitidu, nediferencovanou spondylartritidu, psoriatickou artritidu,
reaktivni artritidu a artritidu pri Crohnové chorobé a ulcerosni kolitideé.
Artritida s entezitidou a psoriatickd artritida predstavuji dvé samostatné
podskupiny v ramci klasifikace juvenilni idiopatické artritidy (JIA) a maji
vztah rovnéz k juvenilni spondylartritidé.

1.3. O jak casté onemocnéni se jedna?
Juvenilni SpA-ERA je jednou z nejCastéjsich forem chronické artritidy v
détstvi a Casteji postihuje chlapce nez divky. V zavislosti na zemépisné
lokalizaci se mUze vyskytovat az u 30% déti s chronickou artritidou.
Prvni pfiznaky se vétSinou objevuji kolem 6 let véku. Jelikoz prevaha
pacientd (az 85%) s juvenilni SpA-ERA jsou nosi¢i HLA-B27, zavisi
frekvence vyskytu dospélych i juvenilnich spondylartritid v bézné
populaci i v konkrétnich rodinach na ¢etnosti tohoto markeru v
populaci.

1.4 Jaké jsou priciny této nemoci?

Presna pricina juvenilni SpA-ERA neni znama. Nicméneé existuje
geneticka predispozice, kterd u vétsSiny pacientl souvisi s pritomnosti
HLA-B27 a nékterych dalSich gent. V soucasné dobé se védci domnivaiji,
ze pritomnost HLA-B27 molekuly, kterd je u cca 1% nosicl spojena se
vznikem choroby, neni molekula HLA-B27 spravné syntetizovana a pri
interakci s bunkami a jejich produkty (zejména prozanétlivymi
substancemi) je spoustéc¢em vzniku choroby. Presto je velmi dllezité
zdUraznit, Ze HLA-B27 neni pri¢inou choroby, ale spiSe predisponujicim
faktorem.

1.5. Jedna se o dédi¢cné onemocnéni?

HLA-B27 a dalSi geny predisponuji jedince k onemocnéni juvenilni SpA-
ERA. Vime, Ze az u 20% pacientl s touto diagndzou se vyskytuje
podobné onemocnéni u pribuznych prvniho nebo druhého stupné
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(blizkych pribuznych). Tudiz juvenilni SpA-ERA by mohla mit rodinnou
predispozici (nakupeni v urcité rodiné). Nicméné nemutzeme fici, ze
juvenilni SpA-ERA je dédicna. Choroba postihuje pouze 1% HLA-B27
pozitivnich lidi. Jinak re¢eno, 99% HLA-B27 pozitivnich jedincd touto
chorobou nikdy neonemocni. A navic je geneticka predispozice rlizna u
rdznych etnickych skupin.

1.6 Da se onemocnéni predejit?

Prevence neni moznéa vzhledem k tomu, Ze pric¢ina choroby zlstava
neznama. Nedoporucuje se rutinné testovat dalSi sourozence a pfibuzné
na HLA-B27, pokud nemaji zadné klinické priznaky, podezrelé z juvenilni
SpA-ERA.

1.7 Jde o nakazlivou (infekéni) chorobu?
Juvenilni SpA-ERA neni nakazlivé onemocnéni, dokonce ani v pripadech,
spusténych infekci. Navic se spondylartritida rozvine pouze u casti
jedincd, kteri byli v tu samou dobu infikovani stejnou bakterii

1.7. Jaké jsou hlavni priznaky nemoci?
Skupina juvenilnich SpA-ERA ma obvykle spolecné klinické pfiznaky.

Artritida

NejCastéjsim priznakem je bolest a otok kloubu, stejné jako omezeni
hybnosti postizenych kloub.

Mnoho déti ma oligoartritidu dolnich koncetin (to znamena, Ze jsou
postizeny 4 nebo méné kloub(). Pacienti, u kterych se rozvine chronické
onemocnéni, mohou mit polyartritidu (to znamen4, ze je postizeno 5 a
vice kloubll). K nejcastéji postizenym kloublGm patfi kolena, kotniky,
drobné klouby v oblasti nartu a kycle, méné Casto jsou postizeny dalsi
malé klouby nohy.

Nékteré déti mohou mit také artritidu postihujici klouby hornich
koncetin, zejména ramen.

Entezitida
Entezitida (zanét v oblasti Gponl Slach a vazl ke kosti) je druhym
nejCastéjsim klinickym projevem u déti s SpA-ERA. Obvykle je
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lokalizovana v misté GponU Slach a vazl v oblasti paty, chodidla a
kolem kolenni ¢ésky. K nejbéznéjsim obtizim patfi bolest (ev. posaknuti)
v téchto lokalizacich. Chronicky zdnét v misté Uponl mlze vést k tvorbé
kostnich vyrdstkld (kosténého prerlstu), které jsou ¢asto pri¢inou bolesti
v oblasti paty ("patni ostruhy")

Sakroileitida

Sakroileitida je zanét sakroiliakalniho skloubeni, které spojuje kost
krizovou (sacrum), jez je pokracovanim patere, s panevnimi kostmi. V
pribéhu détstvi je vzacna, nejcastéji se objevuje v odstupu 5-10 let od
zaCatku artritidy.

NejCastejsim projevem je stridava bolest v hyzdich.

Bolest zad - spondylitida

Postizeni patere, na zacatku nemoci velmi vzacné, se mize objevit u
nékterych déti pozdéji v prlbéhu choroby. K nejbéznéjSim priznakim
patri bolest dolni ¢asti zad v pribéhu noci, ranni ztuhlost a snizeni
pohyblivosti. Bolest v zadech je Casto doprovazena bolesti v oblasti Sije
a vzacné i v oblasti hrudniku. Mnoho let trvajici onemocnéni mdze u
¢asti pacientl vést ke vzniku kostnich prerlstl a premostujicich spojeni
obratlovych tél (kostni méstky). Tento stav vyzaduje natolik dlouhé
trvani nemoci, Zze se u déti prakticky nevyskytuje.

Postizeni oci

Akutni predni uveitida je zanét oCni duhovky. Prestoze jde o vzacnou
komplikaci, m@ze v pribéhu choroby postihnout jednou nebo | vicekrat
az jednu tretinu pacientd. Typickymi klinickymi projevy jsou bolest oka,
zarudnuti a rozmazané (neostré) vidéni, trvajici nékolik tydnd. Obvykle
jepostizeno jedno oko, ale nitroo¢ni zadnét se mize opakovat. Nezbytné
je bezodkladné vysSetreni oftalmologem (ocnim |ékarem). Tento typ
uveitidy se lisi od chronické uveitidy, ktera se vyskytuje u dévcat s
oligoartritidou a pozitivnimi antinuklearnimi protilatkami.

Postizeni kuze

U malé podskupiny déti s juvenilni SpA-ERA se bud'jiz vyskytuje
lupénka, nebo se mlze objevit kdykoli pozdéji v priibéhu choroby.
Diagndza téchto pacientd je potom preklasifikovana z artritidy s
entezitidou na psoriatickou artritidu. Lupénka (psoriaza) je chronické
kozni onemocnéni s tvorbou zarudlych, Supicich se lozisek zejména nad
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lokty a koleny. Kozni onemocnéni m@ze i roky predchéazet artritidu.
Naopak u jinych pacientd mUGze byt artritida pritomna nékolik let
predtim, nez se objevi prvni kozni priznaky lupénky.

Postizeni streva

U nékterych déti s chronickym strevnim zanétlivym onemocnénim, jako
je Crohnova choroba a ulcerosni kolitida, mGze rovnéz dojit k rozvoji
spondylartritidy. Chronické stfevni zanéty nejsou soucasti diagndzy
ERA. U casti pacientd probiha strevni zanét subklinicky (bez
gastrointestinalnich obtizi), naopak zdvaznost kloubnich priznakd
prevazuje a vyzaduje specifickou IéCbu.

1.9. Je nemoc u vSech déti stejna?

Spektrum onemocnéni je Siroké. Zatimco nékteré déti maji mirnou a
kratce trvajici chorobu, u jinych je priibéh nemoci zdvazny a dlouhodoby
a nemoc pacienta invalidizuje. Proto je mozné, Zze mnoho déti mize mit
postizen pouze jeden kloub (napr. kolenni), tfreba jen nékolik tydnl a do
konce zivota se obtize jiz neopakuji ani se nerozvinou jiné priznaky,

vvvvv

Slach a vazl, paterni a sakroiliakalni klouby.

1.10 Je nemoc u déti odliSna od nemoci dospélych?

PocCatecni pfiznaky juvenilni SpA-ERA se |iSi od spondylartritidy
dospélych, ale vétSina védeckych poznatk( predpoklada, ze obé patri
do stejné skupiny chorob. U déti je v poCatku onemocnéni Casteéjsi
periferni (koncCetinové) kloubni postizeni naopak axialni postizeni
(postizeni paternich a sakroiliakdlnich kloubd) je typické u dospélych.
Choroba probiha u déti zdvazneéji nez v dospelém véku.
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