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1. CE SUNT SPONDILARTROPATIILE JUVENILE (SpA -AAE)

1.1 Ce este aceasta boala?

SpA-AAE juvenile sunt un grup de boli inflamatorii cronice ale
articulatiilor (artrite) si ale locurilor de fixare a tendoanelor si
ligamentelor pe anumite oase (entezite), afectand mai ales membrele
inferioare si, uneori, articulatiile bazinului (sacroileita - durere fesiera) si
ale coloanei vertebrale (spondilita - durere in regiunea inferioara a
spatelui). SpA-AAE juvenile sunt semnificativ mai frecvente la
persoanele cu un test de sange pozitiv pentru factorul genetic HLA-B27.
HLA-B27 este o proteina situata pe suprafata celulelor imune. De
remarcat ca doar un procent al persoanelor cu HLA-B27 va dezvolta
artrita. Deci, prezenta HLA-B27 nu este suficienta pentru a explica
aparitia bolii. Pana in prezent, rolul exact al HLA-B27 in originea bolii
ramane necunoscut. Cu toate acestea, se stie ca in foarte putine cazuri
debutul artritei (cunoscuta sub numele de artrita reactiva) este
precedat de o infectie gastrointestinala sau urogenitala. SpA-AAE
juvenile sunt strans legate de spondiloartrita cu debut la varsta adulta,
iar cei mai multi cercetatori cred ca aceste boli au aceeasi origine si
aceleasi caracteristici. Cei mai multi copii si adolescenti cu
spondiloartrita juvenila ar putea fi diagnosticati cu AAE si chiar artrita
psoriazica. Este important de stiut ca "spondilartropatia juvenila”,
"artrita asociata cu entezita" si ( in unele cazuri) "artrita psoriazica" pot
fi identice din punct de vedere clinic si terapeutic.
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1.2 Care sunt bolile denumite SpA-AAE juvenile?

Dupa cum s-a mentionat mai sus, spondilartropatia juvenila este
numele unui grup de boli cu caracteristici clinice care se pot suprapune
unele cu altele, inclusiv spondilartrita axiala si periferica, spondilita
anchilozanta, spondilartropatia nediferentiata, artrita psoriazica, artrita
reactiva si artrita asociata cu boala Crohn sau cu colita ulceroasa.
Artrita asociata cu entezita si artrita psoriazica sunt doua afectiuni
diferite in clasificarea AlJ si sunt legate de spondilartropatia juvenila.

1.3 Cat este de frecventa?

SpA-AAE este una dintre cele mai frecvente forme de artrita cronica in
copilarie si este mai frecvent observata la baieti decat la fete. in functie
de zona geografica, aceasta poate reprezenta circa 30% dintre copiii cu
artritd cronica. in majoritatea cazurilor, primul simptom apare in jurul
varstei de 6 ani. Deoarece o mare parte a pacientilor (pana la 85%) cu
SpA-AAE sunt purtatori HLA-B27, frecventa SpA adulte si SpA-AAE
juvenile in populatia generala si chiar in anumite familii, depinde de
frecventa acestui marker in populatia normala.

1.4 Care sunt cauzele bolii?

Cauzele care conduc la aparitia bolii sunt necunoscute. Totusi, exista o
predispozitie genetica, care, in majoritatea pacientilor se bazeaza pe
prezenta HLA-B27 si a altor gene. Astazi, se crede ca molecula HLA-B27
asociata cu boala (ceea ce nu este cazul pentru 99% din populatia cu
HLA-B27) nu este sintetizata in mod corespunzator si boala se
declanseaza atunci cand interactioneaza cu celulele si produsele
acestora (in majoritate substante pro-inflamatorii). Cu toate acestea,
este foarte important sa subliniem ca HLA-B27 nu este cauza bolii, ci
mai degraba un factor de susceptibilitate.

1.5 Este o boala mostenita?

HLA-B27 si alte gene sunt factori predispozanti pentru SpA-AAE juvenile.
in plus, stim ca pana la 20% dintre pacientii cu astfel de diagnostice au
rude de primul sau al doilea grad care prezinta boala. Deci, SpA-AAE ar
putea avea o oarecare agregare familiala. Cu toate acestea, nu putem
spune ca boala este ereditara. Boala va afecta doar 1% dintre
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persoanele cu HLA-B27. Cu alte cuvinte, 99% din persoanele care au
HLA-B27 nu vor dezvolta niciodata SpA-AAE. In plus, predispozitia
genetica este diferita intre grupurile etnice.

1.6 Boala poate fi prevenita?

Prevenirea bolii nu este posibila, deoarece cauza este inca necunoscuta.
Nu este utila testarea fratilor pentru prezenta HLA-B27 daca acestia nu
au simptome care sa sugereze SpA-AAE juvenila.

1.7 Este o boala contagioasa?

SpA-AAE nu este o boala infectioasa, nici chiar in cazurile declansate de
o infectie. Mai mult, nu toate persoanele infectate concomitent cu
aceleasi bacterii dezvolta SpA-AAE juvenila.

1.8 Care sunt principalele simptome?
SpA-AAE juvenile au caracteristici clinice comune.

Artrita

Cele mai frecvente simptome includ durerea si tumefierea articulara,
precum si mobilitatea limitata a articulatiilor.

Multi copii prezinta oligoartrita membrelor inferioare. Oligoartrita
inseamna ca boala afecteaza cel mult 4 articulatii. Pacientii care
dezvolta boala cronica pot avea poliartrita. Poliartrita inseamna ca
afectarea articulara este mai extinsa, fiind implicate cel putin 5
articulatii. Artrita afecteaza in principal articulatiile membrelor
inferioare: genunchiul, glezna, zona de mijloc a labei piciorului (tarsul)
si soldul. Mai rar artrita afecteaza articulatiile mici ale labei piciorului.
Unii copii pot prezenta artrita la articulatiile membrelor superioare, in
special la nivelul umarului.

Entezita

Entezita este inflamatia enthesis-ului (locul unde un tendon sau un
ligament se fixeaza pe 0s) si este a doua manifestare (ca frecventa) la
copiii afectati de SpA-AAE. Zonele predilect afectate sunt localizate la
nivelul calcaiului, la mijlocul labei piciorului si in jurul rotulei.
Simptomele cele mai frecvente includ durerea la nivelul calcaiului,
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durerea si tumefierea zonei de mijloc a labei piciorului sau durerea
rotuliana. Inflamatia cronica a enthesis-ului poate conduce la formarea
de pinteni ososi (crestere osoasa anormala), care sunt durerosi in
majoritatea cazurilor.

Sacroileita

Sacroileita se refera la inflamatia articulatiei sacroiliace, localizata in
spatele bazinului. Este rara la varsta copilariei si apare de obicei la 5-10
ani dupa aparitia artritei.

Cel mai frecvent simptom este durerea fesiera alternanta (stanga-
dreapta).

Durerea lombara; spondilita

Afectarea coloanei vertebrale este foarte rara la debut, dar poate apare
mai tarziu in evolutia bolii. Cele mai frecvente simptome includ dureri
de spate in timpul noptii, rigiditate matinala si mobilitate redusa.
Durerea lombara joasa este acompaniata adesea de durere resimtita la
nivelul cefei si, mai rar, la nivelul cutiei toracice. Boala poate provoca
dezvoltarea excesiva osoasa si - dupa multi ani de evolutie - formarea
de punti care sa uneasca corpurile vertebrale. Prin urmare, aceasta
manifestare nu apare aproape niciodata la copii.

Afectarea oculara

Uveita anterioara acuta este o inflamatie a irisului. Desi este o
complicatie mai putin frecventa, pana la o treime dintre pacienti pot fi
afectati o data sau de mai multe ori pe parcursul evolutiei bolii. Uveita
anterioara acuta se manifesta cu durere oculara, roseata si vedere
incetosata timp de cateva saptamani. Afctarea este, de obicei,
unilaterala, dar poate avea un model recurent (in evolutie episoadele
acute se repeta). Controlul imediat la un oftalmolog (specialistul care
trateaza bolile ochiului) este necesar. Acest tip de uveita este diferit de
tipul gasit la fetele cu oligoartrita si anticorpi antinucleari.

Afectarea pielii

Un subgrup mic de copii cu SpA-AAE ar putea avea deja sau pot
dezvolta ulterior psoriazis. La acesti pacienti, clasificarea ca AAE este
exclusa si este schimbata in artrita psoriazica. Psoriazisul este o boala
cronica de piele cu placi scuamoase, in principal situate la nivelul
coatelor si genunchilor. Afectarea pielii poate precede aparitia artritei
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cu cativa ani. La alti pacienti, artrita poate exista deja de cativa ani in
momentul aparitiei primelor pete de psoriazis.

Afectarea intestinala

Unii copii cu boli inflamatorii intestinale, cum ar fi boala Crohn si colita
ulcerativa, pot dezvolta o spondilartropatie. AAE nu include boala
inflamatorie intestinala ca una dintre componentele sale. La unii copii,
inflamatia intestinala este subclinica (fara simptome intestinale) si
severitatea simptomelor articulare este mai mare, ceea ce va necesita
un tratament specific.

1.9 Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Spectrul de manifestare a bolii este larg. In timp ce unii copii au forme
usoare si de scurta durata, altii dezvolta forme severe de boala, cu
evolutie indelungata si dizabilitante. Astfel, este posibil ca multi copii sa
aiba doar o articulatie afectata (de exemplu, un genunchi) timp de
cateva saptamani si sa nu mai prezinte aceasta afectare sau alte
caracteristici suplimentare pentru restul vietii, in timp ce altii pot
dezvolta simptome persistente ce se extind la mai multe articulatii,
enthesis si articulatii ale coloanei vertebrale si sacroiliace.

1.10 Este boala la copii diferita de boala in cazul adultilor?
Simptomele initiale ale SpA-AAE sunt diferite de cele ale adultilor, dar
cele mai multe date sugereaza faptul ca acestea apartin aceluiasi
spectru de boli. La copii, articulatiile periferice (ale membrelor) sunt
mult mai frecvent afectate la inceputul bolii. La adulti, sunt mai frecvent
afectate articulatiile axiale (articulatiile spinale si sacroiliace).
Severitatea bolii este mai mare la copii decat la adulti.
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