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

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/DK/intro

Juvenil Idiopatisk Artrit (JIA) / berneleddegigt

Version af 2016

2. FORSKELLIGE TYPER AF BORNELEDDEGIGT (JIA)

2.1 Er der forskellige typer af borneleddegigt?

Der er flere typer af bgrneleddegigt. De er hovedsageligt adskilte fra
hinanden ved antallet af angrebne led (oligoartikulaer eller
polyartikulaer) og ved tilstedevaerelse af yderligere symptomer sasom
feber, hududslaet og andet (se nedenfor). Diagnosen stilles efter
observation af symptomerne gennem de fgrste 6 maneder af
sygdommen; man taler sdledes ofte om debut form.

2.1.1 Systemisk bogrneleddegigt

Systemisk betyder, at forskellige organer i kroppen kan veere
involverede sammen med ledbetaendelsen.

Systemisk bgrneleddeqigt er karakteriseret ved tilstedeveerelse af
feber, hududsleet og sveer beteendelse i forskellige af kroppens organer,
disse symptomer kan veere til stede fgr ledbetaendelse eller komme
under ledbetaendelsen. Der er langvarig hgj feber og hududslaet, der
typisk kommer sammen med febertoppene. Andre symptomer kan
vaere muskelsmerter, forstgrrelse af lever, milt og lymfeknuder og
betaendelse i membraner rundt om hjertet (perikarditis) og lungerne
(pleuritis). Ledbetaendelse, typisk i 5 eller flere led, kan vaere til stede
ved debut eller kan komme til senere. Sygdommen kan ramme drenge
og piger i alle aldre men er saerlig hyppigt i bgrnehavealderen.
Omkring halvdelen af patienterne har begraensede perioder med feber
og ledbetaendelse; disse patienter har den bedste langtids prognose.
For den anden halvdel vil feberen ofte aftage, mens ledbetaendelsen vil
blive mere betydningsfuld og ofte vanskelig at behandle. Hos et fatal
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fortseetter feber sammen med ledbetaendelse. Systemisk
bgrneleddegigt ses hos mindre end 10% af alle tilfeelde med
bagrneleddegigt; det ses typisk i barndommen og sjeeldent hos voksne.

2.1.2 Polyartikuleer bgrneleddegigt

Polyartikuleer bgrneleddegigt (polyartrit) er karakteriseret ved
ledbetaendelse i 5 eller flere led gennem de farste 6 maneder af
sygdommen uden samtidig feber. | en blodprgve kan males reuma
faktor (RF), der kan bruges til at adskille to typer: RF-negativ og RF-
positiv polyartrit.

RF-positiv polyartrit: denne form ses meget sjeeldent hos bgrn (hos
mindre end 5% af alle bgrneleddegigt patienter). Det er en parallel til
RF-positiv Reumatoid Artrit, der ses hos voksne (den hyppigste type af
kronisk ledbeteendelse hos voksne). Den giver ofte en symmetrisk
ledbetaendelse, der i begyndelsen seerligt angriber de sma led i heender
og fgdder for herefter at sprede sig til andre led. Det ses meget
hyppigere hos kvinder end hos mand og begynder typisk fgrst efter 10
ars alderen. Det er ofte en svaer gigt.

RF-negativ polyartrit: denne form ses i 15-20% af alle bgrneleddeqigt
tilfeeldene. Den kan angribe bgrn i alle aldre. Alle led kan blive
angrebne og sadvanligvis er bade sma og store led beteendte.

For begge former geelder det at behandling skal iveerksaettes sa snart
diagnosen er sikker. Man mener at tidlig og relevant behandling
medfgrer de bedste resultater. Imidlertid kan det vaere vanskeligt at
forudsige behandlingseffekten pa et tidligt tidspunkt, effekten varierer
steerkt fra barn til barn.

2.1.3 Oligoartikulazer bagrneleddegigt (persisterende eller
extenderet)

Oligoartikuleer bgrneleddegigt (oligoartrit) er den hyppigste type; den
ses i cirka 50% af alle tilfeeldene. Den er karakteriseret ved at feerre end
5 led angribes indenfor de farste 6 maneder af sygdomsforlgbet, og at
der ikke er systemiske symptomer. Den angriber store led (sasom
enkelte ankel- og kneeled). Sommetider begreenser sygdommen sig til
et enkelt led (monoartrit). Hos nogle patienter stiger antallet af
angrebne led efter de farste 6 maneder til 5 eller flere; dette kaldes
ekstenderet oligoartrit. Hvis sygdommen begreenser sig til faerre end 5
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led gennem hele sygdomsforlgbet betragtes den som persisterende
oligoartrit.

Oligoartrit begynder typisk far 6 ars alderen og ses hyppigst hos piger.
Ved rettidig og relevant behandling er prognosen for led funktionen
typisk god, nar sygdommen begraenser sig til fa led, den er mere
varierende for de patienter, der har en ledbetaendelse, der breder sig til
flere led (udvikler sig til en polyartrit).

En betydelig del af patienterne kan fa gjenkomplikationer, sdsom
betzendelse i den forreste del af gjeaeblet (anterior uveitis), i et lag med
blodkar (uvea) der omgiver gjet. Da den forreste del af uvea formes af
iris og det cilicere legeme, kaldes komplikationen enten kronisk
iridocyclitis eller kronisk anterior uveitis. Ved bgrneleddegigt kan denne
kroniske gjenbetsendelse udvikle sig snigende uden at give dbenbare
symptomer sdsom smerte eller radme. Hvis betaendelsen ikke opdages
og behandles kan den udvikle sig og forarsage sveer skade i gjet. Tidlig
erkendelse af denne tilstand er derfor af stgrste vigtighed. Fordi gjet
ikke bliver rgdt og barnet ikke klager over uklart syn kan anterior uveitis
ga upaagtet hen uden at blive opdaget af foraeldre og laeger.
Risikofaktorer for udvikling af anterior uveitis er debut af
bgrneleddegigt tidligt i barndommen og positiv ANA (Anti-Nukleeaere
Antistoffer).

Det er derfor uomgeengelig nadvendigt for bgrn i hgj risiko at blive
undersggt regelmaessigt af en gjenlaege med et seerligt apparatur: en
spaltelampe. Undersggelsen skal foretages hver 3. maned gennem
laengere tid.

2.1.4 Psoriasis associeret bgrneleddegigt

Psoriasis gigt er ledbetaendelse associeret med psoriasis. Psoriasis er en
hudbetaendelse med pletter af skaellet hud, ofte lokaliseret til albuer og
knae. Sommetider er kun neglene pavirkede, eller der er bare en
disposition til psoriasis. Hud sygdommen kan komme fgr eller efterfglge
debut af ledbetaendelse. Typiske tegn, der leder mistanken hen pa
denne undertype af bgrneleddeqgigt, er haevelse af en hel finger eller ta
(sakaldt "pglse"-finger eller daktylitis) og negle forandringer (pitting).
Forekomst af psoriasis i en 1. grads slaegtning (en far eller mor eller
sgskend) kan ogsa forekomme. Kronisk anterior uveitis kan forekomme
og derfor anbefales regelmaessig gjenundersggelse.

Sygdomsforlgbet varierer, da behandlingseffekten kan vaere forskellig
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for huden og leddene. Hvis et barn har betaendelse i feerre end 5 led er
behandlingen den samme som for oligoartrit. Hvis mere end 5 led er
betzendte, er behandlingen den samme som for polyartrit. Forskellen
kan veere relateret til behandlingsresponset for bade ledbetaendelse og
psoriasis.

2.1.5 Ledbetaendelse associeret med enthesitis (ERA)

De hyppigste manifestationer er betaendelse i de store led i benene og
enthesitis. Enthesitis betyder betaendelse i "entheserne", steder for
faeste af sene til knogle (haelen er et eksempel pa en enthese).
Lokaliseret betaendelse i disse omrader er typisk forbundet med intens
smerte. Hyppigst findes enthesitis lokaliseret pa fodsalerne og pa
bagsiden af haelen, hvor Achilles senerne faestes. Undertiden udvikler
disse patienter akut anterior uveitis. | modseetning til ved andre former
for bgrneleddegqigt viser det sig ved rgde rindende gjne (lakrymerende)
og gget lysfalsomhed. De fleste patienter har en positiv test for HLA-
B27, en test for familieer disposition for sygdommen. Sygdommen
angriber typisk drenge og begynder efter 6 ars alderen.
Sygdomsforlgbet er variabelt. Hos nogle patienter gar sygdommen i ro
efter nogen tid, mens den hos andre spreder sig til den nederste del af
rygsgjlen og til sacroiliaca leddene (led der forbinder hofteskal med
rygsgjle), hvilket nedsaetter bevaegeligheden af ryggen. Smerter, der er
til stede om morgenen i den nederste del af rygsgjlen, og er forbundet
med stivhed tyder staerkt pa beteendelse i rygsgjlen. Denne form
minder om visse rygsgjle sygdomme, der ses hos voksne,
ankyloserende spondylitis.

2.2 Hvad forarsager kronisk iridocyclitis? Er der en
sammenhaeng med ledbetzendelse?

Inflammation i gjet (iridocyclitis) forarsages af et abnormt immun
respons mod gjet (autoimmunt). Den praecise mekanisme er imidlertid
ukendt. Denne komplikation til bgrneleddegigt ses hovedsageligt hos
patienter med debut i tidlig alder og med positiv test for ANA

De faktorer, der forbinder gjne med ledsygdom, er ukendte. Det er
imidlertid vigtigt at huske, at ledbetaendelse og iridocyklitis kan have et
uafhaengigt forlgb. Periodisk kontrol med spaltelampe bgr saledes
fortseette, selvom ledbetaendelsen er i ro, da iridocyklit kan blusse op
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uden symptomer hos barnet og selvom ledbetaendelsen er i bedring.
Sygdomsforlgbet ved iridocyklit er karakteriseret ved periodisk
genopblussen uafhaengig af ledbetaendelse.

Iridocyklit falger typisk efter debut af ledbetaendelse eller opdages pa
same tid som betzendelsen i leddene. En sjeelden gang begynder den
for ledbeteendelsen, og sadanne tilfeelde er uheldige, da de vage
symptomer kan fgre til at diagnosen stilles sa sent, at der allerede er
opstaet synstab.

2.3 Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos
voksne?

For det meste ja. RF-positiv polyartrit ses i 70% af tilfeeldene af
Reumatoid Artrit hos voksne, og udggr kun 5% af bgrneleddegigt
tilfaeldene. Oligoartrit med tidlig debut udggr 50% af tilfseldene med
bgrneleddegigt og ses ikke hos voksne. Systemisk bgrneleddegigt ses
karakteristisk hos bagrn og kun sjeeldent hos voksne.
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