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Pregled predavanja

Uvod

Najpogostejse revmatske bolezni pri otrocih
JIA
Bolecinski sindromi
Vaskulitisi- HSP, Kawasaki, Takayasu prikazi praktinih
Poststreptokokne bolezni- RF kliniénih primerov

. Najpogostejse imunske pomanjkljivosti

Primarne
Sekundarne
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Obravnava revmatskih in imunskih bolezni (PID) pri

otrocih je v zadnjih 10 letih izjemno napredovala

Nova znanja na podrocju genetike, imunoloskih mehanizmov, vnetnih
molekul

lznajdba tarcnih zdravil (anti-TNFa, anti-IL1, anti-IL6...)
Diagnostika- slikovhe metode / MR

Objave diagnosticnih in klasifikacijskih kriterijev
Objava smernic zdravljenja

Zgodnja prepoznava PID....uvedba presejalnega testiranja novorojencev!
Presaditev krvotvornih maticnih celic

Sirjenje znanja o revmatskih in imunskih boleznih pri otrocih za zgodnej$o
prepoznavo teh bolezni



1. Uvod

» Kaj je najbolj bistveno za zgodnjo prepoznavo?

1. vedeti, da doloCena bolezen obstaja-
redke bolezni, po def. 1/ 2000; oz v EU velja definicija
5/10.000; redke revmatske bolezni / Takayasu, redke
imunske pomanjkljivosti, avtoinflamatorne bolezni

2. Sirjenje znanja o teh boleznih, kontinuirano izobrazevanje

3. prepoznava bistvenih klinicnih znakov- izpuscaj, vnetje
sklepov / revmatoloski pregled; 10 znakov za PID

4. vedeti, kje dobiti informacije!






2. Zgodnja prepoznava hajpogostejsih
revmatskih bolezni pri otrocih

JIA
BolecCinski sindromi

Vaskulitisi- HSP, Kawasaki, Takayasu

Poststreptokokne bolezni- RF, poststreptokokni artritis, GN,
HSP, eritema nodozum, miokarditis



JIA- pregled!
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PGALS - paediatric Gait Arms Legs and Spine: a
simple examination of the musculoskeletal system

Helen E Foster and Sharmila Jandial

We describe pGALS (paediatric Gait, Arms, Legs and Spine) — a simple quick musculoskeletal assessment to
distinguish abnormal from normal joints in children and young people. The use of pGALS is aimed at the
non-specialist in paediatric musculoskeletal medicine as a basic clinical skill to be used in conjunction with essential
knowledge about red flags, normal development and awareness of patterns of musculoskeletal pathologies. pGALS




JIA- pregled!

he pGALS musculoskeletal screen

SCREENING MANOEUVRES

WHAT IS BEING ASSESSED?

FIGURE

SCREENING MANOEUVRES WHAT IS BEING ASSESSED?
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Soopmbig puitionsy o » fingers + Coordination of small with your ear' Fiexion
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Figure 1 The pGALS assessment. Reproduced by kind permission of Arthritis Research UK (www.arthritisresearchuk.org) from: Foster HE, Jandial
S. pGALS — A Screening Examination of the Musculoskeletal System in School-Aged Children. Reports on the Rheumatic Diseases (Series 5), Hands
On 15. Arthritis Research Campaign; 2008 June.

.




JIA- pregled!

- Kdaj opraviti pGALS

Otrok s prolongirano vrocino
Otrok, ki Sepa

Zaostanek v motoricnem razvoju

Otrok s kroni¢no boleznijo, pri kataeri se lahko pojavlja tudi
vnhetje sklepov- npr.pri KVCB
5. ,neroden otrok”, ¢e nima nevroloske bolezni

B w N



JIA- pregled!

- Kdaj sumimo na vnetno sklepno bolezen?
Ce ni bole¢&ine, ne pomeni, da otrok nima artritisa!!!
Usmerjena anamneza- natancno izprasevanje

- Otrdelost po dolgotrajni voznji

- Omejenost pri aktivnostih- pisanje, igra, nazadovanje v
Sportnih aktivnostih

- Spremembe v vedenju- razdrazljivost, slabo spanje

3. Pomembno je pregledati vse sklepe, veliko sklepov je lahko
asimpotomatskih

N



JIA- diagnoza

Kriteriji za postavitev diagnoze JIA (ILAR 2004)
Starost pod 16 let ob pricetku bolezni

Artritis enega ali vec sklepov

Trajanje artritisa vsaj 6 tednov

IzkljuCitev vseh ostalih vzrokov artritisa

...podtip se doloci v prvih 6
mesecih bolezni...



2. JIA- podtipi

Podtipi JIA (ILAR 2004)
Oligo- do 4 sklepi (perzistentna, razsSirjena)

Poli- 5 in veC sklepov
RF -
RF +

Artritis z entezitisom / HLA B 27 pozitiven
5%

Psoriaticni artritis
Sistemski JIA

Nediferenciran artritis

%
50-60

30

1-7

2-15
10-20
5-10




JIA- izvensklepne manifestacije

- Oci- sledenje pri okulistu!
Analiza nasih podatkov za otroke z JIA v letu 2013:
38 (Z:M=23:15)------21 (55%) oligo / (2- 10%)- uveitis

cmT TCM

o7/

Stature (cm

~

- Zaostanek v rasti

e —— : 1
— 75 ®

- Osteoporoza

- Koza- PsA, SJIA

- SJIA

limfaticni sistem, srce

Yeas |11 12 |13 @ 5 16|17 18y [1¢ |



Priporocila za oftalmolosko sledenje otrok z JIA

povzeto po Cassidy J s sodelavci, Pediatrics 2006

PodvrstaJJA | ANA | Starost ob pojavu Trajanje tveganje Pogostnost
JIA (leta) bolezni (leta) pregledov ol
Ohgo ali + <1 < visoko
poliartritis { \ U
+ \_ﬁ/ 4 ZIMEeTno 6
+ = 7 nizko 12
\ T } =6 @ ZIMeTno 6
\—/ =6 - nizko 12
- @ | @ [=m [ o
_ = 4 nizko 12
- =5 NA nizko 12
Sitemski NA NA NA nizko 12

artritis




SJIA- avtoinflamatorna bolezen!

Visoka vrocCina vsaj 14 dni ali 3 zaporedne dneve Limfoproliferacija
Artritis Hepato-splenomegalija

|zpuscaj o Perikardialni izliv

[ ]




JIA- zdravljenje nekdaj in danes...

1900 1920 1940 1960 1980 2000
Aspirin Cortisone Methotrexate Leflunomide
NSAID’s Cox-2
Etanercept

Adalimumab

Infliximab
Anakinra
Abatacept
Tocilizumab

Rituximab



JIA- zdravljenje

NSAID- Naprosyn, Brufen
Kortikosteroidi- intra-artikularno, sistemski KS- prehodna th.

Metotreksat- sledenje izvidov v ZD na 1-3 mesece-
hemogram, jetrni testi

Sulfasalazin- HLA B27 + artritis z entezitisom
Anti-TNF alfa- infliksimab, adalimumab, etanercept
Anti-IL 6- tocilizumab

Anti-IL1- anakinra, kanakinumab

SHEMA ZDRAVLJENJA



Oligoarthritis

A g

15t LINE TREATMENT

9

NSAID +/- IAS*

L 4

2™ LINE TREATMENT

9

MTX

A

3" LINE TREATMENT

A

anti-TNFa + MTX

A 4

REFRACTORY DISEASE

9

2"d anti-TNFa +/- MTX or
abatacept

Polyarthritis
L4
15t LINE TREATMENT

A

NSAID +/- MTX
+/- IAS or systemic corticosteroids

L 4

2" LINE TREATMENT
L 4

anti-TNFa + MTX

L 4

37 LINE TREATMENT
L 4

2™ anti-TNFo +/- MTX
A 4

REFRACTORY DISEASE
L 4

anti-1L-6 or abatacept +/- MTX

Systemic arthritis:

predominant systemic features
L 2

15t LINE TREATMENT

L 4

NSAID

L 2

2" LINE TREATMENT

L 4

high dose systemic corticosteroids

9

314 LINE TREATMENT

L 2

anti-IL-1 or anti-IL-6

Systemic arthritis:

predominant joint inflammation
2

1% LINE TREATMENT

A 4

NSAID

L 4

2" | INE TREATMENT

A

MTX +/- low dose systemic
corticosteroids

9

39 L INE TREATMENT

A 4

anti-TNFa or anti-IL-1 or anti-IL-6

A 4

REFRACTORY DISEASE

A

2" anti-TNFa or or anti-IL-1 or anti-IL-6

or abatacept

Blazina et al. Pediatr Drugs 2016




2. Najpogostejse revmatske bolezni pri
otrocih / BolecCinski sindromi

e Rastna bolecina

Znacilnosti RB:

v’ zvecer, ponodi

v’ obojestransko

v" kréi v stegnih ali mecih
v’ bolecina ni sklepna

v’ trajanje nekaj min-ur
v’ epizodi¢no pojavljanje
v’ pregled bp

e Pogostnost
» 30% otrok 3-12 let

Anthony et al. Rheum Dis Clin North Am
2007

> 15 % Solskih otrok

Oster J. Pediatrics 1972

> 37 % otrok starih 4-6

Iet Evans et al. J Pediatr 2004

> F:M=1:1

Uziel et al. Pediatr Rheumatol online J 2007



BolecCinski sindromi- rastna bolecina

e Zdravijenje
v’ Razlaga, pogovor

v Protiboledinska zdravila-

paracetamol, NSAID

v Raztezne vaje

e Prognoza
v’ lzzveni

v' Manj intenzivna
v' Manj pogosta

Uziel et al. J Pediatr 2010

Baxter et al. J Pediatr Orthop 1988




