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Juvenil Idiopatisk Artrit (JIA)

2. OLIKA TYPER AV JIA

2.1 Finns det olika former av JIA?
Ja, det finns olika former kallade kategorier av JIA som skiljer sig at
framst avseende antalet drabbade leder (oligoartikular/faleds eller
polyartikular/flerleds JIA) samt forekomst av andra symtom som feber,
hudutslag och annat organengagemang (systemisk JIA). Valet av
kategori gors 6 manaders efter sjukdomsdebut och benamns ofta som
debut-form (onset-form).

2.1.1 Systemisk JIA

Systemisk betyder att sjukdomen utover leder aven engagerar andra
organ i kroppen.

Typiskt for systemisk JIA ar forekomst av feber, hudutslag och kraftig
inflammation i flera olika organ innan eller parallellt med debut av
ledinflammation. Den hoga, ldangdragna febern ar svangande och
hudutslagen upptrader framfor allt vid febertoppar. Andra symtom ar
muskelvark, forstoring av lever, mjalte och/eller lymfkortlar, samt
inflammation i hjartsack (perikardit) eller lungsack (pleurit).
Ledinflammationen, som oftast drabbar 5 eller flera leder, finns ofta vid
sjukdomsdebut men kan ocksa upptrada senare. Systemisk JIA drabbar
pojkar och flickor i alla aldrar men ar vanligast i forskolealdern.
Ungefar halften av barnen har snabbt 6vergaende feber och artrit,
vilket ar kopplat till en battre langtidsprognos. Hos 6vriga brukar febern
avklinga med tiden, medan artritsjukdomen blir mer framtradande och
ibland svarbehandlad. Hos en minoritet av dessa barn kvarstar bade
feber och artrit. Cirka 10 % av barnen med JIA har den systemiska
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subtypen. Systemisk JIA ar en typisk barnsjukdom och ar sallsynt hos
vuxna.

2.1.2 Polyartrikular JIA

Polyartikular JIA kannetecknas av att det finns inflammation i 5 eller fler
leder och franvaro av systemiska sjukdomssymtom under de forsta 6
sjukdomsmanaderna. Blodtest for reumatisk faktor (RF) avgor typ av
polyartikular JIA: RF-positiv eller RF-negativ JIA.

RF- positiv polyartikular JIA: denna form ar mycket ovanlig hos barn
(farre an 5 % av alla barn med JIA). Den liknar RF-positiv reumatoid
artrit hos vuxna (vanligaste artritformen hos vuxna). Artriterna ar ofta
symmetriska och drabbar inledningsvis ofta smaleder i hander och
fotter for att senare aven drabba storre leder. Denna JIA-form ar
vanligare hos flickor an hos pojkar och insjuknandet sker oftast efter
10-ars alder. Det ar ofta en svar artritsjukdom.

RF-negativ polyartikular JIA: Ungefar 15-20% av alla barn med JIA har
denna form av JIA. Den kan debutera i alla aldrar och vanligtvis drabbas
bade stora och sma leder.

Vid bagge formerna maste behandlingen paborjas tidigt, sa snart
diagnosen ar sakerstalld. Det finns stod for att tidig och adekvat
behandling ger battre resultat. Dock ar det till en bdrjan svart att
forutspa behandlingseffekt for det enskilda barnet da det ar stora
variationer mellan hur olika barn svarar pa behandlingen.

2.1.3 Oligoartikular JIA (kvarvarande eller utvidgad)
Oligoartikular JIA eller oligoartrit ar den vanligaste formen och drabbar
ungefar halften av alla barn med JIA. Den kannetecknas av att farre an
5 leder ar drabbade under de forsta 6 manaderna och franvaro av
systemiska sjukdomssymtom. Denna form drabbar oftast stora leder (t
ex knan och fotleder) asymmetriskt men ibland drabbas bara en led
(monoartrit). Hos nagra fa patienter utokas sjukdomen efter 6 manader
sa att fler an 4 leder engageras. Man talar da om utvidgad oligoartikular
JIA.

Oligoartrit debuterar oftast fére 6 ars alder och ar vanligare hos flickor
an hos pojkar. Om adekvat behandling ges tidigt s& &r prognosen god
for barn med fa drabbade leder, medan prognosen varierar fér barn
med utvidgad oligoartikular JIA.
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En del barn utvecklar inflammation i framre delen av 6gat (framre
uveit). Framre delen av 6gat bestar av iris (regnbagshinnan) och
ciliarkroppen och darfor benamns denna 6gonkomplikation kronisk
iridocyklit eller kronisk framre uveit. Detta ar en kronisk sjukdom som
uppstar i det tysta utan nagra tydliga symtom. Om den inte upptacks
eller inte behandlas kan uveiten forvarras och skada 6gat med nedsatt
syn som foljd. Det ar darfor viktigt att den upptacks i tid. Eftersom o0gat
inte blir rott och barnet inte klagar pa vark i dgonen sa marker varken
foraldrar eller doktorn om barnet har framre uveit. Faktorer som okar
risken for att drabbas av uveit ar tidig debutalder av JIA och forekomst
av positiv ANA (antinukleara antikroppar).

Det ar darfor nodvandigt att barn med JIA undersoks regelbundet av
ogonlakare enligt sarskilda protokoll. Vanligtvis gors undersdokningen
var 3:e manad men kontrollerna glesas gradvis ut och fortsatter sedan
till 12 ars alder. Vid férekomst av uveit sa justeras
uppfoljningsprogrammet.

2.1.4 Juvenil psoriasisartrit
Juvenil psoriasisartrit kannetecknas av artrit och koppling till
hudsjukdomen psoriasis. Psoriasis ar en inflammatorisk hudsjukdom
med flackar av fjallande hud som ofta sitter 6ver armbagar, knan och
harbotten. Ibland &r bara naglarna drabbade eller sa finns psoriasis i
familjen. Hudsjukdomen kan borja fore eller efter att lederna drabbats.
Typiska symptom for denna JIA-kategori ar svullnad av hela fingrar eller
tar (korvfingrar/daktylit) och nagelférandringar (rafflor och gropar)
Uppgifter om psoriasis hos nara slakting (foralder eller syskon) starker
misstanken. Kronisk framre uveit forekommer varfor regelbundna
ogonundersokningar rekommenderas.

Prognosen varierar eftersom behandlingseffekten kan vara olika for
huden respektive ledsjukdomen. Om ett barn har farre an 5
inflammerade leder sa ar behandlingen densamma som vid
oligoartikular JIA. Om barnet har fler an 5 artriter sa ar behandlingen
densamma som for polyartikular JIA. Behandlingen kan behdva
anpassas for att uppna effekt pa bade artriter och psoriasis.

2.1.5 Entesitrelaterad artrit
Vanligaste kannetecknen ar artrit i nedre extremiteternas storre leder
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(hofter, knan, fotleder) och entesiter. Entesit betyder inflammation i
sen- och muskelfasten (t ex halsenan). Den lokala inflammationen ger
ofta upphov till tydlig smarta. Entesiter drabbar oftast fotsulorna och
akillessenans faste mot halbenet. Ibland drabbas barn med denna JIA-
subtyp av akut uveit, som till skillnad fran 6vrig JIA ofta ger upphov till
roda ljuskansliga 6gon. De flesta barnen testas positiva for HLA-B27, en
vavnadstyp som ar arftlig. Denna JIA-subtyp drabbar oftare pojkar an
flickor och borjar efter 6-arsalder. Sjukdomsforloppet varierar. Hos
nagra barn forsvinner sjukdomen, medan hos andra sprids sjukdomen
till nedre delen av ryggen och sakroiliacalederna (lederna mellan
backenet och ryggraden) med minskad rérlighet och formaga att boja
ryggen. Stelhet och smarta i ryggslutet pa morgonen talar for
inflammation 1dngs ryggraden, sa kallad ankyloserande spondylit.

2.2 Vad orsakar kronisk uveit? Finns det ett samband med
aktiv ledsjukdom?

Exakta mekanismen ar okand men det ar en immunologisk
(autoimmun) reaktion mot 6gat som ger upphov till framre
uveit/iridocyklit. Denna komplikation ses huvudsakligen hos barn med
tidig sjukdomsdebut och positiv test for ANA.

Man vet inte vilka faktorer som orsakar kopplingen mellan inflammation
i leder och 6gon. Men det ar viktigt att komma ihag att
inflammationsaktiviteten i leder och i 6gonen sker tidsmassigt
oberoende av varandra, sa behovet av 6gonundersokningar kvarstar
aven om artritsjukdomen forsvinner. Uveiten kan komma i skov
oberoende av ledinflammationen.

Uveiten upptrader ofta vid eller efter insjuknandet av JIA. Mer sallan
kommer den fore artritsjukdomen. Sistnamnda patienter har ofta
svarare utgangslage, eftersom avsaknad av symtom kan innebara
forsenad diagnos och uppkomst av synnedsattning och andra
ogonkomplikationer.

2.3 Ar sjukdom hos barn annorlunda mot sjukdom hos vuxna?
Oftast ja. Den polyartikulara RF-positiva formen, som finns hos 70 % av
vuxna med rheumatoid artrit, finns hos mindre an 5% av barn med JIA.
Den oligoartikulara formen med tidig debut som ses hos 50 % av barn
med JIA finns inte alls hos vuxna. Systemisk JIA ar ovanlig hos vuxna.
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