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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.

2. DIAGNOSE OG BEHANDLING

2.1 Hvordan stilles diagnosen?

Laegen kalder sygdommen juvenil SpA-ERA, hvis den begynder fgr det
16. ar, hvis gigten har varet mere end 6 uger, og sygdomstegnene
passer med de kliniske mgnstre, beskrevet ovenfor (se definition og
symptomer). Undertypen af SpA-ERA (f.eks. ankyloserende spondylit
eller reaktiv artrit) baseres pa sygdomsbilledet og billeddiagnostik. Det
er klart, at disse patienter som udgangspunkt bgr behandles og fglges
af en bgrnereumatolog.

2.2 Hvor vigtige er blodproever?
En positiv HLA-B27 test er nyttig, nar man skal stille diagnosen, seerlig
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hvis barnet kun har eet symptom pa sygdommen. Det er meget vigtigt
at vide, at mindre end 1% af den del af befolkning, der baerer denne
markar, vil fa spondylartrit, og at forekomsten af HLA-B27 i den
almindelige befolkning kan veere sa hgj som 12% afhsengig af den
geografiske region. Det er ogsa vigtigt at huske pa, at sportsskade kan
praesentere sig med samme symptomer, som debutsymptomerne ved
juvenil SpA-ERA. Derfor er det ikke pavisningen af HLA-B27 markgren,
men sammenhangen med de karakteristiske tegn og symptomer ved
SpA-ERA, der giver prgven relevans.

Saenkning og CRP maling kan give oplysninger om graden af
inflammation og dermed sige noget om sygdomsaktivitet. Prgverne kan
0gsa bruges ved vurderingen af behandlingseffekt, hvilket dog
saedvanligvis baserer sig pa barnets symptomer snarere end
laboratorieprgver. Blodpraver bruges derudover med henblik pa at
kontrollere mulige bivirkninger af den givne behandling (cellerne i
blodet, lever- og nyrefunktion).

Rentgen undersggelser kan vaere nyttige til pavisning af ledskader, men
nytten er begraenset, da de ikke kan afslgre tidlige tegn pa betsendelse.
Ultralyds- og MR-undersggelse af led og entheser er bedre til at pavise
betaendelse. Ved MR-undersggelse kan beteendelse i sacroiliaca led og
rygsgjle ses uden anvendelse af bestraling. Ultralyds undersggelse med
Doppler signal kan give mere information om tilstedevaerelse og alvor
af ledbetzendelse og enthesitis i arme og ben, end en
rgntgenundersggelse kan.

2.3 Kan sygdommen behandles/helbredes?

Desvaerre eksisterer der stadig ikke en helbredende behandling for Spa-
ERA; vi kender jo ikke arsagen. Imidlertid findes der nu effektiv medicin,
der kan kontrollere sygdomsaktivitet og i de fleste tilfeelde forebygge
funktionsnedseettelse.

2.4 Hvilke behandlinger findes?

Behandlingen bygger pa anvendelse af leegemidler samt fysio- og
ergoterapi. Malet er at bevare en god ledfunktion og forhindre udvikling
af fejlstillinger. De enkelte lande kan have forskellig politik med hensyn
til godkendelse af laegemidler; dette vil influere pa den behandling, der
kan tilbydes.
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Non-steroide anti-inflammatoriske lcegemidler (NSAID)

Disse medikamenter er symptomatiske, antiinflammatoriske og
febernedseettende. Med "symptomatiske" menes, at de kan kontrollere
symptomer, der skyldes inflammation. De mest anvendte er naproxen
og ibuprofen. De tales typisk godt, den hyppigste bivirkning er
maveirritation, men det ses sjeeldent hos bgrn. En kombination af
forskellige NSAID er ikke tilradelig, men det kan vaere ngdvendigt at
skifte fra et NSAID til et andet ved manglende effekt eller bivirkninger.

Binyrebarkhormon (korticosteroider)

Disse laeegemidler anvendes kortvarigt ved sveerere sygdom. @jendraber
med binyrebarkhormon anvendes i behandlingen af anterior uveitis
(regnbuehindebetaendelse). | sveerere tilfeelde kan injektioner omkring
gjeaeblet (peribulbaere injektioner) eller tabletter eller intravengs indgift
vaere ngdvendig. Der findes imidlertid ingen klare studier, der belyser
virkningen og sikkerheden ved behandling af bgrn med SpA-ERA med
binyrebarkhormon; nogle gange ma man blot stgtte sig til ekspertrad.

Andre behandlinger (sygdomsmodificerende /
remissionsfremkaldende lesegemidler)

Salazopyrin

Dette middel bruges til bgrn med gigt i arme og ben, der ikke fortager
sig ved behandling med NSAID og / eller binyrebarkindsprgjtminger.
Salazopyrin gives sammen med pabegyndt NSAID; virkningen viser sig
farst efter uger til maneders behandling. Der er imidlertid kun
begraenset dokumentation for salazopyrins virkning. Pa den anden side
er der heller ikke dokumentation for at methotrexat, leflunomide eller
anti-malaria midler er virksomme over for juvenil SpA-ERA, trods den
udbredte anvendelse.

Biologiske midler
Anti-tumor necrosis factor (anti TNF) midler anbefales pa tidlige stadier
af sygdommen pa grund af deres betydelige anti-inflammatoriske
virkning. Der findes videnskabelig dokumentation for virkning og
sikkerhed ved anvendelse til barn med sveer juvenil SpA-ERA.

Led injektion
Led injektion af binyrebarkhormon anvendes, nar eet eller fa led er
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angrebne, og vedvarende betaendelse kan fgre til fejlstilling. Typisk
injiceres langtidsvirkende binyrebarkhormon-praeparater under fuld
bedgvelse eller i lattergas-rus.

Ortopeaedkirurgi

Ortopaedkirurgi kan komme pa tale hos patienter med sveer led
gdelaeggelse specielt hofteled. Med de nuveerende medicinske
behandlingsmuligheder er behovet for kirurgi aftagende.

Fysioterapi

Fysioterapi anses for en essentiel del af behandlingen og skal startes
tidligt med henblik pa vedligeholdelse af leddenes bevaegelighed,
styrkelse af muskler og forebyggelse / begraensning eller korrektion af
fejlstillinger. | tilfaelde af rygsgijleinvolvering skal ryggen sa vidt muligt
mobiliseres, og der skal instrueres i andedraetsgvelser.

2.5 Hvad er bivirkningerne ved den medicinske behandling?
De laegemidler der anvendes til behandling af juvenil SpA-ERA tales
typisk godt.

Ubehag i maven er den hyppigste bivirkning til NSAID, som derfor bgr
indtages i forbindelse med et maltid. Denne bivirkning optraeder
vaesentligt hyppigere hos voksne end bgrn. NSAID kan i sjeeldne tilfeelde
give anledning til pavirkede levertal, men mindre hyppigt end aspirin.
Salazopyrin tolereres rimeligt godt af de fleste patienter. De hyppigste
bivirkninger er maveproblemer, pavirkede levertal eller nedsat antal af
hvide blodlegemer og hud udslaet. Der bgr foretages regelmaessige
blodprgvekontroller med henblik pd monitorering af eventuelle
bivirkninger.

Langtidsbehandling med binyrebarkhormon i hgje doser er forbundet
med adskillige problematiske bivirkninger. Disse inkluderer
vaeksthaeemning og knogleskgrhed. Binyrebarkhormon i hgje doser
bevirker markant appetitggning, hvilket kan fare til betydelig overvaegt.
Det er derfor vigtigt at radgive familierne om at vaere opmaerksomme
pa kalorieindtaget.

Behandling med biologiske midler (anti TNF) kan give gget risiko for at
fa infektioner. Forudgdende undersggelse for (latent) tuberkulose er
uomgaengelig ngdvendigt. Indtil videre er der ikke pavist gget
forekomst af maligne sygdomme (med undtagelse af visse former for
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hudkrzeft hos voksne).

2.6 Hvor leenge skal der gives behandling?

Der skal gives behandling sa lsenge, der er symptomer og tegn pa
sygdomsaktivitet. Sygdommens varighed er uforudsigelig. Hos nogle
patienter responderer leddegigten fint pa de mildeste former for
behandling (NSAID). Hos disse patienter kan behandlingen stoppes
inden for maneder. Hos andre vil man se et mere langtrukket og
aggressivt sygdomsforlgb, som giver anledning til behandling med
salazopyrin eller andet gennem flere ar. Nar langvarig og komplet
sygdomsfrihed er opnaet, kan man overveje at stoppe behandlingen.

2.7 Hvad med ikke-konventionel / alternativ behandling?

Der er mange tilbud om alternative og supplerende behandlinger,
hvilket kan fagre til forvirring for patienter og deres familier. Fordele og
ulemper ved anvendelse af disse behandlinger bgr overvejes grundigt,
da der ikke findes nogen dokumenteret behandlingseffekt, og de kan
medfare store omkostninger bade i relation til tidsforbrug, byrde for
barnet og gkonomi. Besluttes det at forsgge alternative behandlinger,
sa bgr dette diskuteres med bgrnereumatologen. Nogle alternative
behandlinger kan indvirke pa den konventionelle behandling. De fleste
leeger vil ikke modsaette sig alternative behandlinger, sa leenge de
givne rad falges. Det er meget vigtigt, at man ikke stopper med at tage
den ordinerede medicin. Hvis medicin sdsom binyrebarkhormon findes
ngdvendig for sygdomskontrol, kan det veere farligt at stoppe, mens
sygdommen stadig er aktiv. Disse overvejelser bgr diskuteres med den
behandlingsansvarlige laege.

2.8 Hvor leenge vil sygdommen vare? Og hvordan er
langtidsudsigterne (prognosen)?

Sygdomsforlgbet varierer fra patient til patient. Hos nogen forsvinder
gigten hurtigt og efter en kortvarig behandling. Hos andre vil
sygdommen have et forlgb med symptomfrie perioder og efterfglgende
tilbagefald. Endelig er der nogle tilfaelde, hvor inflammationen varer ved
i lange perioder. | starten af sygdommen ser man sjeeldent
sygdomstegn andre steder end i arme og ben. Ved vedvarende
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sygdomsaktivitet vil der veere risiko for ogsa at fa betaendelse i
sacroiliaca leddene og rygsgjlen (spondylit), disse patienter har den
hgjeste risiko for at fa blivende ledskader i voksenlivet. Ved
sygdommens begyndelse er det umuligt at forudsige
langtidsudsigterne. Relevant behandling er den bedste sikkerhed for en
god prognose.

3. HVERDAGSLIV

3.1 Hvordan kan sygdommen komme til at pavirke barnets og
familiens daglige liv?

| perioder med aktiv sygdom vil naermest ethvert barn opleve
begreensninger i dagligdagen. Eftersom der overvejende er tale om gigt
i benene, vil gang og sportsaktivitet vaere det, som pavirkes mest. En
positiv holdning fra foraeldrene med stgtte og opmuntring til
selvsteendighed og fysisk udfoldelse er af meget stor betydning for
barnets made at klare sygdommen, for dets omgang med kammerater
og for barnets generelle personlige udvikling. Kan familien ikke
overskue det at have et kronisk sygt barn, bgr psykosocial stgtte
tilbydes. Foraeldre bgr stgtte barnet i at gennemfare fysioterapeutiske
gvelser og i at tage den ordinerede medicin.

3.2 Hvad med skole?

Det er overordentlig vigtigt at barnet gar regelmaessigt i skole. Gigt kan
medfagre gangbesveer, gget traethedsfglelse, smerter og ledstivhed,
hvilket i perioder kan begraense mobiliteten. Det kan veere vigtigt at
gare leerere opmaerksomme pa barnets eventuelle begraensninger, og
at sgrge for relevante hjeelpemidler: ergonomisk stol og skrivebord,
hensigtsmaessige skriveredskaber og mulighed for at bevaage sig i Igbet
af skoledagen, sa ledstivhed undgaes. Patienterne bgr deltage i
gymnastikundervisning sd meget som muligt (se nedenfor om
deltagelse i sport). Sasnart sygdommen er under kontrol, kan bgrnene
deltage i alle de samme aktiviteter som deres raske kammerater.

Skole er for et barn, hvad arbejde er for en voksen: et sted hvor man
leerer at blive en selvstaendig person, produktiv og uafhaengig. Foraeldre
og leerere skal ggre, hvad de kan for at opmuntre syge bgrns deltagelse
i skoleaktiviteter pad normal vis, saledes at de opnar gode akademiske
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og sociale feerdigheder blandt jeevnaldrende og voksne.

3.3 Hvad med sport?

Sportsaktivitet er en meget vigtig del af ethvert normalt barns
hverdagsliv. Sportsgrene, hvor risikoen for mekanisk stress er ringe
sasom sv@mning, ridning eller sveamning, er at foretraekke.

3.4 Hvad med diaet?

Der er intet holdepunkt for at diset kan aendre sygdomsforlgbet.
Generelt anbefales en alderssvarende, afbalanceret normal kost.
Overspisning bgr undgas hos patienter i behandling med
binyrebarkhormon, der typisk giver stor appetit.

3.5 Kan klima influere pa sygdomsforigbet?
Der er ingen holdepunkter, for at klima skulle kunne sendre pa sygdoms-
manifestationerne.

3.6 Kan barnet blive vaccineret?

Patienter i behandling med NSAID eller salazopyrin kan vaccineres pa
normal vis. Patienter i behandling med hgjdosis binyrebarkhormon,
methotrexat eller biologiske midler frarades vaccination med levende
svaekkede mikroorganismer, sasom vaccination mod varicella, rubella,
maeslinger og parotitis (MFR vaccine), polio Sabin vaccine og BCG, da
det nedsatte immunforsvar medfgrer en potentiel risiko for at udvikle
en egentlig infektion. Ideelt gives vaccine forud for eller efter
behandling med hgj-dosis binyrebarkhormon, methotrexat eller
biologiske midler. Vacciner, der ikke indeholder levende
mikroorganismer men kun immunogene proteiner (vaccine mod
tetanus, diphtheri, polio (Salk), hepatitis B, pertussis, pneumococcer,
haemophilus og meningococcer), kan gives. Teoretisk kan den
immunsupprimerende behandling dog medfgre nedsat eller manglende
effekt af vaccinen.

3.7 Hvad med sex, graviditet og praevention?
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Der findes ingen restriktioner, hvad angar seksualliv eller graviditet i
relation til sygdommen. Som ved al medicinsk behandling skal man dog
ngje overveje mulige bivirkninger og indvirkning pa det ufadte barn. Der
er ingen grund til at undga at fa bgrn pa grund af de genetiske
aspekter. Sygdommen er ikke dgdelig, og selv om en disponerende
faktor skulle blive viderefart til barnet er det ikke seerlig sandsynligt, at
barnet vil blive ramt af juvenil SpA-ERA.

3.8 Vil barnet fa et normalt voksenliv?

Dette er et af de vigtigste mal for behandlingen, og det kan opnas i
langt de fleste tilfeelde. Behandlingen af denne slags sygdomme i
barnealderen er virkelig forbedret dramatisk. Kombinationen af
farmakologisk behandling og rehabilitering kan nu forhindre led
gdeleeggelse hos langt stgrstedelen af patienterne.
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