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1. HVAD ER JUVENIL SPONDYLARTRIT/ENTHESITIS-RELATERET
ARTRIT (GIGT) (SPA-ERA)?

1.1 Hvad er det?
Juvenil SpA-ERA er en gruppe af kroniske beteendelsessygdomme
(gigtsygdomme), der sidder i led i sener og pa sene-tilhaeftningssteder
(enthesitis) farst og fremmest i benene men i visse tilfaelde 0gsa i
baekken og rygsgijle (sacroiliitis - smerter i ballerne og spondylitis -
smerter i ryggen). Juvenil SpA-ERA findes betydeligt oftere hos
mennesker, der har en positiv blodprgve for den genetiske markar HLA-
B27. HLA-B27 er et protein, der sidder pa overfladen af celler med
immunologisk funktion. Det er dog sadan, at kun fa mennesker, der er
positive for HLA-B27, udvikler gigt. HLA-B27 positive celler er sdledes
ikke den eneste arsag til udvikling af SpA-ERA, og indtil videre er
markgrens rolle for sygdomsudviklingen ukendt. Man ved imidlertid, at
sygdomsdebutten en sjeelden gang er kommet efter en mave-tarm-
eller urinvejs infektion (reaktiv artrit). Juvenil SpA-ERA har same
karakter som spondylartrit, der debuterer i voksenalderen, og de fleste
forskere mener, at disse sygdomme har samme oprindelse og
sygdomskarakteristika. De fleste bgrn og unge med juvenil spondylartrit
har formentlig faet diagnosen ERA eller maske endda psoriasis artrit
(gigt). "juvenil spondylartrit”, "enthesitis-related artrit" og i visse
tilfaelde "psoriasis artrit" kan meget vel vaere ens ud fra et klinisk og
behandlingsmaessigt synspunkt.
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1.2 Hvilke sygdomme kaldes juvenil SpA-ERA?

Som far naevnt er juvenil spondylartrit navnet pa en gruppe sygdomme
med et klinisk billede, der overlapper hinanden. Heriblandt axial og
perifer spondylartrit, ankyloserende spondylit, udifferentieret
spondylartrit, psoriasis artrit, reaktiv artrit og gigt associeret med
Crohn’s sygdom og Colitis ulcerosa. "Enthesitis associeret JIA" og
"psoriasis associeret JIA" er to forskellige undergrupper i
subklassifikationen af JIA, der er relaterede til juvenil SpA.

1.3 Hvor hyppigt er det?
Juvenil SpA-ERA er en af de hyppigste former for gigt i barnealderen,
den ses hyppigere hos drenge end hos piger. Nogen steder i verden
udggr den 30% af tilfeeldene af gigt. | de fleste tilfeelde begynder
sygdommen omkring 6 ars alderen. Da en stor del af patienterne (op til
85%) med juvenil SpA-ERA er HLA-B27 baerere, afhaenger hyppigheden
af voksen SpA og juvenil SpA-ERA af hyppigheden af HLA-B27
beeretilstand i den generelle befolkning.

1.4 Hvad er arsagerne til sygdommen?

Arsagen til juvenil Spa-ERA kendes ikke. Der er imidlertid en genetisk
praedisposition typisk forbundet med HLA-B27 i kombination med andre
gener. | dag mener man, at det HLA-B27 molekyle, der er associeret
med sygdommen, har en syntesefejl der resulterer i, at en pavirkning
fra andre celler eller proinflammatoriske molekyler udlgser en
vedvarende inflammation, der fagrer til spondylartrit. Det skal
fremhaaves at 99% af de personer, der er baerere af HLA-B27 ikke lider
af spondylartrit. HLA-B27 er ikke arsag til sygdommen men blot en
praedisponerende faktor.

1.5 Er det arveligt?

HLA-B27 markgren og andre gener er praedisponerende for juvenil SpA-
ERA. Herudover ved vi, at op til 20% af patienterne har 1.grads
(foreeldre, sgskende) eller 2. grads (bedsteforaeldre, onkler, tanter,
faetre og kusiner) slaegtninge med sygdommen. Der er saledes en mulig
familiaer disposition. Vi kan imidlertid ikke sige at juvenil SpA-ERA er
arvelig. Sygdommen vil kun ramme 1% af de mennesker, der er baerere
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af HLA-B27. 99% af HLA-B27 positive mennesker vil saledes aldrig
udvikle SpA-ERA. Herudover er den genetiske praadisposition forskellig i
forskellige etniske grupper.

1.6 Kan man forbygge sygdommen?

Forebyggelse er ikke mulig, da man ikke kender den udlgsende arsag.
Det giver ingen mening at teste sgskende eller sleegtninge for HLA-B27,
hvis de ikke har nogen symptomer pa juvenil SpA-ERA.

1.7 Smitter det?
Juvenil SpA-ERA er ikke en infektion, selv ikke i tilfaelde der synes udlgst
af en infektion. Herudover udvikler ikke alle, der pd samme tid er blevet
smittet med den samme bakterie, juvenil SpA-ERA.

1.8 Hvad er de vigtigste symptomer?
Juvenil SpA-ERA har feelles kliniske karakteristika.

Artrit (ledbetaendelse)

De mest almindelige symptomer og tegn pa ledbetaendelse (artrit) er
ledsmerter, ledhaevelse 0g nedsat beveaegelighed i leddet.

Mange bgrn har oligoartrit i underekstremiteterne, det vil sige, at
sygdommen kun har angrebet 4 eller feerre led. Patienter, der udvikler
kronisk sygdom kan fa polyartrit, hvilket betyder at 5 eller flere led er
angrebne. De led, der hyppigst angribes, er knae-, ankel-, hofteled og
mellemfodens led; de andre sma fodled angribes mindre hyppigt.
Nogle bgrn kan udvikle ledbetaendelse i overekstemiteterne, seerlig
skulderleddene kan angribes.

Enthesitis

Enthesitis, betaendelse i entheserne (stedet hvor en sene eller et
ligament faastnes til en knogle), er den naest hyppigste manifestation af
juvenil SpA-ERA. De hyppigst angrebne entheser findes pa halen, i
midtfoden og ved knaeskallen. De hyppigste symptomer og tegn er
haelsmerte, smerter og haevelse af midtfoden samt smerter ved
knaeskallen. Kronisk betaendelse i entheserne kan fagre til dannelse af
smertefulde "sporer" (knogleovervaekst), dette ses specielt pd heelen
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("haelspore").

Sacroiliitis

Sacroiliitis betyder beteendelse i sacroiliaca leddene, der forbinder den
bageste del af baekkenet med korsbenet. Det ses sjeeldent i
barndommen; typisk udvikler det sig fgrst 5 til 10 ar efter debut af
gigten.

Det typiske symptom er skiftende smerter | ballerne.

Lave leendesmerter; spondylitis

Pavirkning af rygsgjlen, ses sjaeldent ved sygdomsdebut, men kan opsta
senere i sygdomsforlgbet hos visse bgrn. De hyppigste symptomer er
lave leendesmerter, stivhed om morgenen samt nedsat bevaegelighed.
Leendesmerter er ofte forbundet med smerter i halsen og i sjeeldnere
tilfeelde ogsa i brystet. Sygdommen kan medfgre dannelse af sdkaldte
"knoglebroer" mellem de enkelte ryghvirvler. Dette sker dog kun hos fa
patienter og farst efter meget lang tids sygdom; derfor ses det stort set
aldrig hos barn.

gjen involvering

Akut anterior uveitis (regnbuehindebetaendelse) er en betaendelse i
gjets iris. Selvom det er en sjeelden komplikation, kan op til en tredjedel
af patienterne blive ramt en eller flere gange gennem deres
sygdomsforlgb. Akut anterior uveitis viser sig ved smerter i gjet, radme
og slagret syn gennem flere uger. Typisk angribes kun et gje ad gangen,
men det kan blive tilbagevendende. Ved symptomer er det ngdvendigt
med en akut gjenlaege undersggelse. Denne type uveitis adskiller sig,
fra den man ser hos piger med tidlig debut af JIA og positiv ANA test

Hud involvering

En lille undergruppe af bgrn med juvenil SpA-ERA kan have psoriasis
eller udvikle det. Disse patienter kan ikke klassificeres som ERA,
gigttypen ma aendres til psoriasis artrit. Psoriasis er en kronisk
hudlidelse med pletter med skaellende hud typisk ved albuer og knae.
Hudsygdommen kan hos nogle patienter komme flere ar far gigten. Hos
andre kan gigten have varet flere ar for den fgrste psoriasisplet viser

sig.

Tarm involvering
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Nogle bgrn med tarmbetaendelse, sasom Crohns sygdom og Colitis
ulcerosa, kan fa spondylartrit. ERA diagnosen indbefatter ikke
tarmbetaendelse. Hos nogle bgrn findes tarmbetaendelse uden at give
symptomer, hos disse bgrn er en samtidig gigt mere alvorlig og kraever
speciel behandling.

1.9 Er sygdommen ens hos alle bgrn?

Sygdommen kan variere meget. Mens nogle bgrn kan have en mild og
kortvarig sygdom kan andre have et sveert, langvarigt og af og til endda
invaliderende forlgb. Nogle bgrn har blot gigt i eet led gennem nogle
uger og far aldrig tilbagefald eller andre symptomer gennem resten af
livet, mens andre udvikler vedblivende gigt, der spreder sig til flere led,
entheser, rygsgjle og sacroiliaca led.

1.10 Er sygdommen forskellig fra den, man ser hos voksne?
Begyndelsessymptomerne ved juvenil SpA-ERA er forskellige fra, hvad
man ser ved SpA hos voksne. Men alt tyder pa, at de tilhgrer samme
sygdomskategori. Gigt i armenes og benenes led (perifere led) ses
hyppigere hos bgrn ved sygdomsdebut; hos voksne ses hyppigere gigt i
rygsgijle og sacroiliaca led. Sygdomsalvoren er typisk stgrre hos bgrn
end hos voksne.
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