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Artrittdiagnosen

bor ikke kunne stilles pa smertefullt og bevegelsesinnskrenket ledd alene uten andre
objektive funn slik det er tilfellet i naveaerende klassifikasjonskriterier, men som et
minstekrav vaere basert pa sikker inflammatorisk blgtdelshevelse omkring ledd ved
klinisk undersgkelse og/eller bladelshevelse/synovitt verifisert ved hjelp av ultralyd,
rontgenteknikker eller MR, eller at det kan pavises sikre radiografiske
artrittforandringer av bein eller brusk.

Det er na over 100 ar siden engelskmannen Georg F. Still publiserte sin kjente artikkel
On a form of chronic joint disease in children (1), og som gjorde at mange knyttet hans
navn til juvenile kroniske artritter. Selv om han ikke var den forste til 4 beskrive
artritter hos barn, var han den farste som samlet sdpass mange pasienter at han kunne
komme med forslag til nomenklatur og klassifisering. Disse emnene har skapt debatt
og uenighet helt opp til vire dager.

Hensikten med denne artikkelen er & gi en oversikt over klassifikasjonskriterier av
idiopatiske artritter hos barn, bade historisk, hva som ansees som hovedretningslinjer
i dag og hvordan man tenker seg utviklingen videre.

Hvorfor er klassifisering viktig?

Diagnosen juvenil kronisk artritt, JCA, eller ogsa ofte kalt barneleddgikt, stilles i Norge
i dag dersom artritt utvikles for 16 ars alder uten noen kjent eller paviselig utlgsende
arsak, som ikke har gatt over i lgpet av tre maneder, og hvor man med god sikkerhet
kan utelukke andre definerte tilstander, inflammatoriske s vel som ikke-
inflammatoriske, som kan likne en juvenil kronisk artritt. Det sier seg selv at en slik
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diagnose ikke pa noen mate beskriver noen enhetlig sykdom, men blir en
samlebetegnelse for langvarige leddsykdommer uten kjent arsak hos barn. Dette har
fort til behov for klassifikasjonskriterier for & kunne beskrive og best mulig definere
sykdommen og dens undergrupper.

Pélitelig klassifikasjon er spesielt viktig for forskere, blant annet fordi dette er
ngdvendig for 4 kunne utfore gode befolkningsstudier, for & avdekke de naturlige
sykdomsforlgpene, for & kunne forsta bedre sykdomsmekanismene, sykdommenes
disponerende faktorer, genetikk, og for & kunne vurdere terapirespons ved disse ulike
og meget heterogene artrittformer hos barn.

Ogsé klinikere trenger kriterier som best mulig beskriver artrittsykdommer hos barn,
ikke minst for 4 kunne si noe om fremtidsutsiktene ved ulike artrittformer.

Vanskelig 4 oppna enighet nar det gjelder klassifisering

Revmatiske sykdommer er tilstander hvor etiologi og patogenese fortsatt er dérlig
forstatt. Ideelt burde en Kklassifisering basere seg pé spesifikke og aller helst
patognomoniske genetiske, biologiske eller immunologiske funn, men dette finnes
enné ikke. Man har derfor mattet basere seg pa kliniske sartrekk sammen med
anamnese og enkelte laboratoriefunn.

Kroniske artritter hos barn er heterogene sykdomstilstander som béade likner
hverandre og er forskjellige fra hverandre. Dette har gjort det vanskelig & definere
homogene grupper som gjensidig ekskluderer hverandre.

Flere av artrittformene er sjeldne tilstander hos barn. Det har derfor veert vanskelig &
fa tilgang til tilstrekkelig antall barn med de ulike formene av artritt for & kunne gjore
gode klassifikasjonsstudier.

Til slutt, og ikke minst, har man brukt ulike diagnostiske kriterier og nomenklatur i de
forskjellige land. Det har derfor veert vanskelig 8 sammenlikne resultater fra ulike
studier.

Krav til kriterier

Et overordnet mal vil matte vaere 8 komme frem til en internasjonal konsensus nér det
gjelder kriterier som er klare og lette 4 bruke, og som definerer homogene
artrittformer hos barn pa en reproduserbar méte. Dette krever at man far en entydig
felles internasjonal nomenklatur. Man ma kunne enes om hvilke kliniske funn,
laboratoriefunn eller rgntgenologiske funn som best karakteriserer de ulike
artrittformene under sykdommens gang. Det ma ogsa vare utvetydige
eksklusjonskriterier.

Historiske aspekter

Den forste detaljerte beskrivelse av juvenil kronisk artritt gjorde Cornil (2) i 1864.
Ohm (3) beskrev i 1910 for farste gang et tilfelle med kronisk iridosyklitt hos et barn
med artritt, men det var Friedlander (4) som forst sé assosiasjonen mellom denne
gyesykdommen og juvenil kronisk artritt. Dette var den forste bekreftelse pa at det
virkelig fantes unike artrittsykdommer hos barn.
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1 1950- og 1960-arene ble det klart for mange at juvenile artritter var heterogene
sykdommer med ulike debutfunn og ulikt og varierende sykdomsforlgp. Dette forte til
ny giv for & finne frem til entydig nomenklatur, gode diagnostiske kriterier og
klassifikasjonskriterier. Sentralt i dette arbeidet i Europa stod de engelske legene
Bywaters og Ansell som introduserte Taplow-kriteriene for diagnose og klassifikasjon
av det de kalte Stills sykdom (5 — 6). De foreslo senere at juvenil kronisk polyartritt,
JCP, skulle veere en samlebetegnelse bade for Stills sykdom, revmatoid faktor-positiv
leddsykdom og artrittsykdom ved psoriasis, kronisk tarmsykdom, juvenilt Bekhterevs
syndrom, systemisk lupus erythematosus (SLE) og noen flere tilstander. Amerikanerne
Cross & Boots (7) hadde imidlertid allerede i 1946 introdusert betegnelsen «juvenile
rheumatoid arthritis» (JRA). I USA og Canada ble etter hvert JRA det helt enerddende
navnet pa de sykdommer som mange i Europa lenge kalte Stills sykdom, senere
«juvenil chronic arthritis» (JCA), mens det i USA ble gradvis mer vanlig & bruke
benevnelsen «juvenile arthritis» (JA) som et samlebegrep for idiopatiske artritter hos
barn.

De mest brukte diagnose- og klassifikasjonskriteriene for kroniske idiopatiske artritter
i dag er American Rheumatoid Associations kriterier (ARA-kriteriene) fra 1972 (8),
revidert i 1977 (9), og European League Against Rheumatism sine kriterier, (EULAR-
kriteriene), fra 1978 (10). ARA- og EULAR-kriteriene atskiller seg vesentlig pa flere
omréader.

ARA-kriteriene — juvenil revmatoid artritt (JRA)

Den amerikanske revmatologforeningen ARA, foreslo kriterier for klassifisering av
JRA 11972 (8). Polyartritt ble definert som artritt i to eller flere ledd. Man fant
sensitivitet pa 94 % ved & kreve tre méaneders sykehistorie, mot 86 % ved seks ukers
sykehistorie. Det ble ikke angitt noen gvre aldersgrense, men Cassidy og medarbeidere
(11) har senere opplyst at den opprinnelige komiteen hadde gatt ut fra en 16 ars
aldersgrense. Revmatoid faktor-positiv leddsykdom ble ogsa tillatt inkludert. En rekke
sykdommer métte ekskluderes. Ved en revisjon av kriteriene i 1977 (9) opprettholdt
man benevnelsen JRA, men anfarte en del viktige endringer (tab 1).

Tabell 1

ARAs 1 og EULARSs 2 klassifikasjonskriterier for kronisk artritt hos barn (9, 10)

Karakteristika ARA EULAR
Nomenklatur JRAZ JCA 4

Alder ved debut (ar) <16 <16

Minste varighet av artritt Seks uker Tre maneder

Subtyper

Pauciartikuler >

Pauciartikulaer

Polyartikulaer o

Polyartikulaer

Systemisk

Systemisk

Revmatoid faktor

Endrer ikke klassifikasjonen

Kalles JRA dersom til stede

Spondylartropatier 7

Ekskludert

Ikke ekskludert

Andre arsaker ekskludert

Ja

Ja

T American Rheumatoid Association

2 European League Against Rheumatism
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Karakteristika ARA EULAR

3Juvenil revmatoid artritt

4juvenil kronisk artritt

5 Faerre enn fem ledd

6 Flere enn fire ledd

7JuveniI Bekhterevs syndrom, psoriasisartritt, Reiters syndrom og enteroartritter

« For 4 stille diagnosen ble det krevd:

e —Vedvarende artritt i ett eller flere ledd i minst seks uker i strekk i stedet for
tidligere minst tre maneder

» — Debut av sykdom far 16 ars alder

o — 41 sykdommer eller grupper av sykdommer skulle ekskluderes. Disse innbefattet
blant annet infeksigse artritter, neoplasmer, hematologiske sykdommer, revmatisk
feber, traumer, Reiters syndrom, Bekhterevs syndrom, psoriasisartritt og
bindevevssykdommene.

Man foreslo Kklassifisering i tre undergrupper: systemisk, pauciartikulaer og
polyartikuleer leddgiktsform. Polyartikular ble na definert som fem eller flere ledd
affisert, og pauciartikular folgelig fire eller faerre affisert. For 4 kunne si at det dreide
seg om en systemisk artrittform, ble det krevd sikker klinisk artritt og i tillegg daglige
febertopper over 103 °F (40 °C), med eller uten utslett eller andre
organmanifestasjoner. Dersom barnet hadde typisk feber og utslett uten sikre
leddfunn, kunne diagnosen «trolig» systemisk artritt stilles. Bdde pauciartikuleer og
polyartikuleer debutklassifisering av artritt krevde eksklusjon av systemisk form.
Debuttype av artritt ble definert ut fra hvordan tilstanden hadde utviklet seg de forste
seks manedene.

En evalueringsstudie av ARAs klassifikasjonskriterier ble publisert i 1986 (11). Det ble
konkludert med at man ikke var i stand til 4 definere homogene grupper, verken for
sykdomsutvikling eller sykdomsgrupper. Spesifisitet og sensitivitet ble ikke vurdert.

EULAR-kriteriene — juvenil kronisk artritt (JCA)

11977 ble det i regi av European League Against Rheumatism (EULAR) holdt en
konferanse i Oslo som omhandlet artrittsykdommer hos barn med hovedvekt pa
nomenklatur, diagnostiske kriterier og klassifikasjon. Dette la grunnlaget for EULAR-
kriteriene (10) (tab 1) som skiller seg vesentlig fra ARA-kriteriene. Benevnelsen
«juvenile rheumatoid arthritis» (JRA), pa norsk juvenil revmatoid artritt, ble ikke
funnet a vaere synonymt verken med Stills sykdom eller «juvenile chronic
polyarthritis» (JCP), som til da hadde vart toneangivende benevnelser for disse
tilstandene i Europa (5 — 6), og man vedtok ved konsensus & anbefale benevnelsen
«juvenile chronic arthritis» (JCA), i norsk terminologi juvenil kronisk artritt.

» For & stille diagnosen JCA ble det krevd:
e« —Vedvarende artritt i ett eller flere ledd 1 minst tre maneder

o — Debut av sykdom far 16 ars alder
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o —Ilikhet med ARA-kriteriene skulle en rekke sykdommer eller grupper av
sykdommer som kunne likne juvenil kronisk artritt, ekskluderes. Disse innbefattet
blant annet andre revmatologiske sykdommer inklusive bindevevssykdommer og
vaskulitter, men ogsé hematologiske, ortopediske og endokrine sykdommer, infeksigse
artritter, neoplasmer, revmatisk feber, traumer, kroniske smertetilstander og andre.
Men i motsetning til i ARA-kriteriene ble ikke Bekhterev-, psoriasisartritt og
enteroartritter hos barn ekskludert i JCA-begrepet fordi man innséa at ngdvendige
kliniske eller rantgenologiske funn for 4 kunne identifisere disse sykdommene ofte
forst blir pavisbare lang tid etter debut av artritten.

Derimot ekskluderte man den revmatoid faktor- positive kroniske artritt fra JCA, og

gav utelukkende denne ene artrittsykdommen navnet juvenil revmatoid artritt (JRA)
fordi man ansi at denne var den eneste barneleddgiktsformen som var identisk med

den voksne revmatoid faktor-positive leddgikt, men med debut av sykdom far 16 &rs

alder.

Klassifikasjonsbenevnelsene pauci, poly og systemisk, og debutstatus definert etter
seks maneders sykehistorie, var de samme som ved ARA-kriteriene.

EULARs klassifikasjonskriterier er senere evaluert av Prieur og medarbeidere i 1990
(12). De rapporterte fire debuttyper basert pa leddaffeksjonen de forste seks méneder
av sykdommen: ingen leddaffeksjon, monoartikular, pauciartikuleer og polyartikulaer.
Kun 58 % viste samme grad av leddaffeksjon ved sykdomsstart og etter tre og seks
maneder, og 16 % skiftet subgruppeklassifisering. Det ble ikke beregnet sensitivitet og
spesifisitet av kriteriene.

Problemer omkring ARA- og EULAR-Kriteriene

Det har veert reist betydelig kritikk bAde mot ARA- og EULAR-kriteriene siden disse
ble publisert for over 20 ar siden (13 — 16). Stikkord for uenighetene har blant annet
vaert ordene revmatoid versus kronisk . Kronisk indikerer vanligvis livslang affeksjon
som er vanskelig 4 behandle. Dette gir her et galt inntrykk idet hos narmere
halvparten av alle barn som far barneleddgikt, vil denne etter hvert ga i remisjon, og de
fleste vil ende opp med god funksjon (17). Revmatoid indikerer pa den annen side en
ner sammenheng med leddgikt hos voksne (revmatoid artritt). Faktum er, imidlertid,
at kun ca. 5 % av barn med leddgikt har denne formen for artritt.

Det eksisterer fortsatt uenighet nar det gjelder definisjonen av ulike undergrupper av
artritt, krav til varighet av artritt og hvilke sykdomstilstander som kan inkluderes eller
skal ekskluderes for diagnose kan stilles (tab 1). Det at man arbitreaert har satt seks
maneders sykdomsvarighet som det tidspunktet debuttypeklassifikasjon av artritt skal
defineres ut fra, har ogsa veert kritisert (11 — 12, 17).

Ordet juvenil er heller ikke uten videre dekkende. Selv om den store majoriteten
utvikler disse artrittsykdommene i barneérene, kan flere av formene ogsa opptre i
voksen alder. Den tidlige debutformen av pauciartikuler juvenil artritt med sterkest
assosiasjon til kronisk iridosyklitt er muligens den eneste artrittformen som
utelukkende synes a starte i barnedrene, og er dermed en genuin juvenil artrittform.

Det har ogsa vaert en del uklarhet om man med antall affiserte ledd har ment antall
ledd pa et visst tidspunkt, eller kumulativt antall affiserte ledd. Dette er et spesielt
vanskelig problem hos barn med leddgikt pa grunn av den store tendens til
forbigdende artritter. Situasjonen i 1990-arene er derfor fortsatt at de to
hovedkriteriene for diagnose og klassifisering av langvarige artritter hos barn, ARA- og
EULAR-kriteriene, er befengt med svakheter og uklarheter som skaper vansker for
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videre forskning, ikke minst internasjonalt. De senere &rene har derfor nye forslag til
klassifikasjon blitt foreslatt av enkeltpersoner og mindre grupperinger (13, 18, 19).
Ingen av de tre siste forslagene til klassifikasjon av juvenile artritter er validert eller
har ftt gjennomslag for allmenn bruk, men har i stor grad rettet oppmerksomheten
mot behovet for utarbeiding av nye allment internasjonalt aksepterte kriterier.

Det er vist at visse HLA-typer er assosiert med ulike undergrupper av juvenile artritter
(20, 21). Sammenhengene har ikke vist seg & veere sensitive eller spesifikke nok til &
forbedre klinisk basert klassifikasjon.

Juvenile spondylartropatier

Med spondylartropatier menes sykdommer med gkt tendens til revmatisk
ryggaffeksjon, vanligvis Bekhterevs syndrom (ankyloserende spondylitt),
psoriasisartritt, artrittassosiert med inflammatorisk tarmsykdom og reaktive artritter,
inkludert Reiters syndrom. Noen mener imidlertid 4 ha belegg for at psoriasisartritt
ikke hgrer hjemme i denne gruppen (22).

Hos barn er disse diagnoser spesielt vanskelig 4 stille, fordi ferste manifestasjonen pa
sykdom ofte er en artritt i perifere ledd uten andre spesifikke saertrekk. Serlig tidlig i
sykdomsforlopet er det derfor ofte vanskelig bade 4 skille disse sykdommene fra
hverandre, og ogsa fra andre idiopatiske artritter hos barn (23). Noen kliniske
indikasjoner pa mulig spondylartropatiutvikling finnes imidlertid: sykdomsstarten
domineres som oftest av en pauciartikulaer artritt, og bortsett fra ved psoriasisartritt,
hvor det ikke sjelden er spredt asymmetrisk leddaffeksjon i bade over- og
underekstremiteter, er artritt ved de andre spondylartropatiene som regel lokalisert til
underekstremiteter. Lave ryggsmerter er ikke noe tidlig symptom, men HLA-B27-
positive har gkt risiko for senere sakroilitt. Man finner ogsa langt hyppigere
smertefulle senefester, sékalte entesopatier, spesielt under haler og omkring hofter og
kneer ved spondylartropatier enn ved andre kroniske artritter hos barn. Ofte har naere
familiemedlemmer en eller annen form for spondylartropati. Ut fra dette er det gjort
forsgk pé 4 karakterisere spondylartropatiene fra andre artrittilstander. European
Spondylarthropathy Study Groups, ESSG, kriterier (tab 2) (24), er mest brukt, mens
Amor og medarbeideres (25) og Renate Hefners (26) klassifikasjonskriterier, de
sdkalte Garmisch-Partenkirchen-kriteriene, for juvenile spondylartropatier brukes
sjeldnere.

Tabell 2

Klassifikasjonskriterier for spondylartropati, The European Spondylarthropathy Study Group
(ESSG) (24)

Inflammatoriske ryggsmerter eller Synovitt (asymmetrisk eller hovedsake-lig i underekstremiteter) og
- en eller flere av felgende:

Spondylartropati i slekt

Psoriasis

Inflammatorisk tarmsykdom

Uretritt, cervisitt, eller akutt diaré innen en maned fgr artritt

Setesmerter alternerende mellom hgyre og venstre flutealregioner

Entesopati
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Sakroilitt

Rosenberg & Petty (27) foreslo i 1982 begrepet «seronegative entesopathy and
arthropathy syndrome», SEA-syndrom (tab 3), ut fra velkjent klinisk erfaring med at
entesitt (inflammasjon rundt ligamenters, seners eller faciers feste til bein) er et
karakteristisk og hyppig funn ved juvenile spondylartropatier. Etterundersgkelse av
disse pasientene (22) viste at etter en gjennomsnittlig oppfelging pa 11 &r, hadde 50 %
av dem som ved innlemming av studien ikke hadde rantgenologiske forandringer i
iliosakralleddene, utviklet dette. Dette gjaldt nesten utelukkende pasienter som var
HLA-B27-positive og som hadde sikker artritt i perifere ledd og ikke bare
artralgier/artropatier ved forstegangsundersgkelse.

Tabell 3

Klassifikasjonskriterium SEAi 1 -syndrom (27)

Start pa muskel- og skjelettsymptomer

for fylte 17 ar

Fravaer av ANA 2 og IgM-revmatoid

faktor

Tilstedevzerelse av entesopatier

Tilstedevaerelse av artritt eller artropati

i Seronegativ entesopati-syndrom

2 Antinuklezere antistoffer

Bekhterevs syndrom hos barn (juvenil ankyloserende
spondylitt, JAS)

Det finnes ingen klare diagnostiske kriterier eller klassifikasjonskriterier for denne
sykdomsgruppen.

Ca. 10 % av pasienter med Bekhterevs syndrom far sine forste symptomer for fylte 16
ar. For 4 stille sikker diagnose kreves fortsatt at New York-kriteriene (tab 4), med
tilstedeveerelse av bilateral rontgenologisk sakroilitt, er oppfylt (28). Iliosakralleddene
er imidlertid ofte vanskelig & tolke rentgenologisk hos barn for de er blitt ferdig
utvokst. Diagnosen sakroilitt lar seg derfor ofte ikke stille sikkert for langt opp i
tendrene. Sykdomsforlgpet er ogsé ofte forskjellig hos barn og voksne. Hos barn er
pauciartikular artritt med affeksjon av ledd i underekstremiteter og/eller
entesopati/entesitt ofte tidlige og hyppige funn. Senere overgang til polyartikulaer
artritt forekommer ofte (26, 29). Ryggsymptomer opptrer som regel sent i
sykdomsforlgpet (23, 26, 29). Akutt iridosyklitt opptrer hos omtrent 10 % av
pasientene (29, 30). Sykdommen debuterer vanligvis sent i barnearene etter 7 — 8 rs
alder og i ungdomstiden, og er hyppigere hos gutter enn hos jenter. Familicer
opptreden er ikke sjelden, og kliniske likheter mellom juvenilt Bechterevs syndrom og
andre spondylartropatier er sldende (23, 31).
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Tabell 4

New York-kriteriene for diagnosen av Bekhterevs syndrom (ankyloserende spondylitt) (28)

Kliniske kriterier

Innskrenket bevegelighet i lumbalcolumnai alle tre plan

Navaerende eller tidligere smerte i Th-L-overgang og LS-columna

Innskrenket thoraxekskursjon til< 2,5 cm i hgyde med fjerde interkostalrom

Sikker ankyloserende spondylitt

Grad 3 - 4 bilateral sakroilitt rentgenologisk + minst ett klinisk kriterium i tillegg

Grad 3 - 4 unilateral eller grad 2 bilateral sakroilitt rentgenologisk og klinisk kriterium 1 eller 2og 3 i
tillegg

Trolig ankyloserende spondylitt

Grad 3 - 4 bilateral sakroilitt uten tilstedevaerelse av kliniske kriterier

Assosiasjonen til HLA-B27 er ca. 90 %. HLA-DRS8, HLA-DP3 samt homozygositet for
et HLA-proteasomgen, er ogsa funnet & vaere assosiert med juvenilt Bekhterevs
syndrom, men ikke med Bekhterevs syndrom med debut i voksen alder (32). Ingen
HLA-assosiasjon har imidlertid vist seg & kunne vere til avgjarende hjelp, verken til
diagnosestilling eller klassifisering. Burgos-Vargas og Vazquez-Mellado (33) har vist at
de viktigste funn som skiller juvenilt Bekhterevs syndrom hos barn fra annen juvenil
kronisk artritt i lapet av forste sykdomsar, er at barn med Bekhterevs syndrom har
hyppigere entesopatier og at artritten som regel er lokalisert i underektremiteter, og da
spesielt i tarsus.

Det antas derfor at Bekhterevs syndrom, bade hos barn og voksne, ikke er én homogen
sykdom (34), men bestar av forskjellige undergrupper, blant annen en gruppe som
forer til raskt utviklende ankyloserende ryggsykdom, mens en annen gruppe medfarer
tidlige og hyppige entesopatier, og da spesielt omkring healer, med storre tendens til
perifer leddaffeksjon spesielt i underekstremiteter og mindre tendens til tilstivning i
ryggen (26, 33, 35, 36).

For diagnostisering hos barn er det gnskelig a fa kriterier som kan indikere
sykdommen med hgy sensitivitet og spesifisitet for rentgenologisk
iliosakralleddsartritt kan pavises.

Juvenil psoriasisartritt (JPSA)

Assosiasjonen mellom psoriasis og artritt er kjent siden tidlig pa 1800-tallet (37), og
etter hvert akseptert 4 vaere en artrittform forskjellig fra den som sees ved revmatoid
artritt. Sykdommen er multifaktoriell og kan hos voksne inndeles i undergrupper med
stor tendens til overlapping (38). Psoriasisartritt hos barn ble forste gang beskrevet av
Ansell & Bywaters i1 1962 (39). Diagnosen har vist seg vanskelig 4 stille hos barn fordi
hudsykdommen, i motsetning til hos voksne, hos mange opptrer etter debut av
artritten. Hudforandringene er ogsa ofte beskjedne og blir derfor lett oversett (40).
Visse sartrekk kan imidlertid veere til hjelp for & kunne skjelne psoriasisartritt uten
hudmanifestasjon fra andre juvenile artritter. Pitting av neglene er et hyppig funn. Av
og til kan man se at leddhevelsene brer seg utover leddkapslenes grenser, sakalt
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daktylitt. Leddmanifestasjonene er ofte asymmetriske med affeksjon bade av store og
sma ledd i bade over- og underektremiteter (23, 40). Spesielt pauciartikulaer debut
med asymmetrisk artritt i distale og proksimale interfalangealledd i hender eller fatter,
og med senere tendens til polyartikulaer utvikling, kan vise seg a veere psoriasisartritt
(40, 41). Rontgenologiske saertrekk ved psoriasisartritt hos voksne som f.eks.
paraartikuleer beinnydanning og «penn i kopp»-forandringer (23, 34, 42) kan ogsa
sees hos barn. Videre finnes en klar arvelig komponent (40, 41). Selv om det er funnet
HLA-assosiasjoner til juvenil psoriasisartritt (40), har disse ingen verdi nar det gjelder
Kklassifisering av artrittene. HLA-B27 viser assosiasjon til psoriatisk spondylitt, men
ikke til periferleddsartritt (40, 43).

De sékalte Vancouver-kriteriene (44) (tab 5) ble utviklet for & kunne klassifisere
juvenil psoriasisartritt ogsé for sikker psoriasis i huden kunne pévises. Disse kriteriene
er nylig evaluerte, og viste blant annet at 45 % av de barna som initialt ble definert til &4
ha en trolig psoriasisartritt, men uten da 4 ha manifest psoriasis, utviklet hudlidelsen i
lgpet av en femérsperiode (22).

Tabell 5

Diagnostiske kriterier for psoriasisartritt (Vancouver-kriteriene) (44)

Sikker juvenil psoriasisartritt

Artritt og typisk psoriasisutslett eller Artritt med fravaer av typisk psoriasisutslett, men tre av fire
minorkriterier

Daktylitt

Neglepitting

Psoriasisliknende utslett

Psoriasis i slekten (ferste- eller andregradsslektninger)

Trolig juvenil psoriasisartritt

Artritt og to av fire minorkriterier

Juvenile enteroartritter

Det foreligger ingen validerte diagnostiske kriterier eller klassifikasjonskriterier for
denne typen artritt hos barn. Diagnosen blir vanligvis stilt dersom et barn med Crohns
sykdom eller ulcergs kolitt utvikler en ikke-infeksigs artritt. Frekvensen av slik artritt
er rapportert til & vaere 13 % og 17 % (23, 45). Det finnes ingen generell HLA-
assosiasjon ved perifer artritt, men frekvensen av HLA-B27 er gkt hos dem som
utvikler sakroilitt eller spondylitt (23, 31, 46),To distinkte typer leddsykdommer synes
a veere til stede: En perifer artritt som oftest er pauciartikuleer med seerlig affeksjon av
knaer og ankler, og sakroilitt/spondylitt. Artritt i hofter og skuldre, som sarlig kan
opptre hos pasienter med sakroilitt, og som oftest er HLA-B27-positive, kan vaere
destruktiv og progrediere uavhengig av tarmsykdommens aktivitet (47). Artritt i knaer
og ankler har oftest god prognose, er gjerne forbigiende i lopet av fi méneder og
pévirkes gunstig av god behandling av grunnsykdommen. Som ved andre
spondylartropatier er entesopatier ofte forekommende. Det er tendens til familizer
opphopning (45).
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Reaktive artritter og Reiters syndrom

Det finnes ingen klassifikasjonskriterier for reaktive artritter hos barn. Sykdommene
er sannsynligvis underdiagnostisert fordi forutgdende infeksjon kan ha veert
subklinisk, konjunktivitten og uretritten kan ha veert sveert mild, og artritten er oftest
selvhelbredende i lopet av uker/fd méneder, uten a gi varige skader. Frekvensen av
HLA-B27 ved Reiters syndrom hos barn er rapportert 4 veere over 9o % (48). Artritt
ved Reiters syndrom er som regel mono- eller pauciartikulaer, og lokalisert til
underektremiteter (23, 49). Daktylitt kan opptre i sma ledd i underekstremiteter og pa
den maten representere et differensialdiagnostisk problem versus psoriasisartritt ogsa
fordi enkelte med Reiters syndrom ogsé kan fa et psoriasisliknende utslett. Aksial
sykdom i akutt fase er meget sjeldent, men unilateral/asymmetrisk sakroilitt kan
opptre under sykdomsforlgpet, og noen pasienter utvikler senere Bekhterevs syndrom

(23, 50).

Nomenklatur under ulike sykdomsforlgp

Det er konsensus om & opprettholde «juvenil»-betegnelsen ogsa i voksen alder hos en
person med idiopatisk juvenil artritt med sykdomsdebut for 16 ars alder. Man endrer
folgelig ikke diagnosen til revmatoid artritt ndr man passerer 16 ars alder.

Dersom det i lapet av sykdomsperioden tilkommer nye symptomer og funn som gjor at
man kan stille en mer presis inflammatorisk artrittdiagnose enn bare juvenil kronisk
artritt gjores dette. Eksempler er juvenil psoriasisartritt eller juvenilt Bekhterevs
syndrom.

Siden en vedvarende idiopatisk artritt kan veere forste og eneste manifestasjon tidlig i
sykdomsforlgpet ved en lang rekke definerte sykdommer, og hvor nye klargjerende
symptomer og funn fgrst opptrer etter mer enn tre méneder med artritt alene, vil ogsé
skifte til annen diagnose enn juvenil artritt bli nedvendig. I slike tilfeller vil som regel
ordet juvenil falle bort. Eksempler pa dette er systemisk lupus erythematosus, blandet
bindevevssykdom (mixed connective tissue disease, MCTD), sklerodermi,
middelhavsfeber, sarkoidose, Behiiets sykdom, villonodulaer synovitt, hemofili, artritt
ved inflammatorisk tarmsykdom og andre. Unntaket er juvenil dermatomyositt.

International League Against Rheumatisms (ILARs) forslag
til klassifikasjonskriterier

Til tross for mye uenighet omkring nomenklatur, diagnose og klassifisering av
idiopatiske artrittsykdommer hos barn, er det enighet om at det trengs nye
internasjonale klassifikasjonskriterier.

Tabell 6

ILARs 1 forslag til klassifisering av juvenile artritter (51, 52)

Sykdomsnavn Sykdomsbetingelser Deskriptorer Eksklusjoner

1. Systemisk artritt
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tilstedevaerelse av de
forste 2 kriterier ved

sikker systemisk

artritt, og med tillegg
av 2 av de 3 fglgende:

« Generell
lymfeknutesvulst

« Hepato- eller
splenomegali

« Serositt

Sykdomsnavn Sykdomsbetingelser Deskriptorer Eksklusjoner
Sikker . Sepsisliknende . 1. Debutalder « 1.NOMID#
feber konti ligi . L
e. erontinueriig ! 2. Artrittype « 2. Periodiske syndromer 3
minst 2 uker og
. « 21. Oligoartritt . 3
. Flyktig . o
. Medikamenthypersensitivitet
erytematgst utslett « 2.2 Polyartritt
°g . 2.3Ingen persisterende
o Artritt artritt
. 3. Sykdomsforlap 2
Trolig « Ifravaer av artritt,

« 4. Positiv ANA, (ANA+)

« 5. Positiv revmatoid
faktor, (RF+)

2. Polyartritt, RF

Artritt som angriper 5
eller flere ledd i lgpet

av de farste 6
maneder av
sykdommen

- 1. Debutalder RF+
o 2. Artrittype

o 21. Symmetrisk

. 2.2 Asymmetrisk

« 3.ANA+

e 4. Uveitt

3. Polyartritt,
RF+

o Artritt som

angriper 5 eller flere

ledd i Igpet av de

farste 6 maneder av

sykdommen

« lgM-revmatoid
faktor, positiv test

minimum 2 ganger

med 3 maneders
mellomrom

Forstegrads- eller
andregradsslektninger med
psoriasis diagnostisert av
hudlege, dvs. familizer

- 1. Debutalder
2. Artrittype

« 21. Symmetrisk

4. Oligoartritt

Artritt som angriper 1
til 4 ledd i lgpet av de
forste 6 maneder av

sykdommen

. psoriasis
o 2.2. Asymmetrisk
3. ANA+
« 1. Debutalder « 1. Familizer psoriasis
2. Artrittype . 2. Familicer

. 21 Store ledd spondylartropati

. 22.Smaledd .+ 3RE
. 2.3.Begge, mest
overekstremiteter

« 2.4.Begge, mest
underekstremiteter
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« 2.1.Store ledd

lliosakralleddsgmhet « 2.2.Sma ledd

« Ryggsmerter av « 2.3.Begge, mest
inflammatorisk overekstremiteter

karak
arakter « 24.Begge, mest

« HLA-B27-positiv underekstremiteter

« Positiv . 2.5. Bade over- og
familieanamnese underekstremiteter uten
(ferstegrads- og spesiell preferanse
annengradsslektning)

enten:

2.6. Symmetrisk/asymmetrisk
. Fremre uveitt med
smerte, rgdhet eller
fotofobi, o 4. ANA+

3. Artrittforlgp 2

. Spondylartropati « 4. Uveitt
verifisert av
revmatolog,

« Kronisk
inflammatorisk
tarmsykdom

« Akutt fremre
uveitt med rgdhet,
smerte eller fotofobi

Sykdomsnavn Sykdomsbetingelser Deskriptorer Eksklusjoner
5. Utvidet Artritt som angriper1 . 1. Debutalder « 1. Familizer psoriasis
oligoartritt til 4 ledd i Igpet av de .

forste 6 manederav  * 2 Artrittype b

sykdommen, men . 21.Store ledd

flere enn 4 ledd .

. . 2.2.Smaledd

senere i

sykdomsforlgpet . 2.3. B&de store/sma ledd,
mest overekstremiteter
« 2.4. Bade store/sma ledd,
mest underekstremiteter
« 3.ANA+
« 4. Uveitt

6. « Artritt og entesitt, . 1. Debutalder . 1. ANA+
Entesittrelatert L tritt inst

. efer artrtt ogminst 5 Artrittype . 2.RF+
artritt 2 av felgende:

3. Enteroartritt

7. Psoriasisartritt « Artritt og Som ved entesittrelatert
psoriasis, artritt

« eller (ved fravaer
av psoriasis i huden)
Artritt hos pasient og
psoriasis hos foreldre
eller sgsken, og med
tillegg av enten
daktylitt eller
negleforandringer
(pitting eller
onykolyse) hos
pasient

RF+

"International League Against Rheumatism
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Sykdomsnavn Sykdomsbetingelser Deskriptorer Eksklusjoner

. 2Sykdomsforlgp (kan bli pavirket av behandling):

o a) enkel episode i remisjon i minst 2 ar,

o b) persisterende artritt, men ikke systemiske manifestasjoner i mer enn 6 maneder,

o ) persisterende artritt og persisterende systemiske manifestasjoner i mer enn 6 maneder,
o d) residiv av artritt fgr 16-ars alder

o e)residiv av artritt etter 16 ars alder,

o f)andre

3 Neonatal multisysteminflammasjon

4 Oligoartritt (4 eller faerre ledd affisert) eller polyartritt (5 eller flere ledd affisert)

Man har ogsa foreslatt en del kliniske funn, deskriptorer, som bgr innga i fremtidige
undersgkelser for ytterligere karakterisering av disse sykdommene.

Forelapig synes imidlertid kriteriene & vaere beheftet med en god del svakheter:
Kriteriene for pavisning av artritt er fortsatt uspesifikke idet man fortsatt tillater a
stille artrittdiagnosen basert pd grunnlag av smerte og bevegelsesinnskrenkning alene,
dog under forutsetning av at andre arsaker kan utelukkes. Dette apner fortsatt for
overdiagnostisering av artritt, selv om man vet at artritt i hofter, skuldrer og kjeveledd
ellers lett blir oversett. Det mangler fortsatt klare definisjoner for hva man ngyaktig
mener med leddhevelse, entesitt, familizer psoriasis, generell lymfeknutesvulst,
iliosakralleddssmerter, inflammatoriske ryggsmerter og systemisk utslett.

Definisjonene for positivitet av antinuklezert antistoff (ANA) og revmatoid faktor (RF)
er ogsa fortsatt uklare, og varierer fra laboratorium til laboratorium. Bdde ANA-og RF-
titrene varierer over tid, og positivt ANA-titer har tendens til & normaliseres under
sykdommens gang. Krav om at man skal ha minst to uavhengige positive prover
innenfor en periode av tre maneder i lopet av de seks forste ménedene av sykdom, kan
veaere vanskelig & gjennomfore.

Uveitt/iridosyklitt er ikke nzeermere beskrevet enn at det skal veere diagnostisert av
gyelege. Et minimumskrav ma veere at man skiller mellom akutte og kroniske uveitter,
da frekvensen av disse to formene varierer sterkt mellom de forskjellige subgruppene
av artrittsykdom hos barn.

Det er ogsa uklarhet med hensyn til hva man mener med symmetrisk kontra
asymmetrisk.

Det er heller ikke nevnt noe om kjonn og rase eller tatt med beskrivelse av
tenosynovitter, nakke- eller kjeveleddsaffeksjoner. Slike data/observasjonsfunn ma
noteres. Videre mangler forslag om saertrekk som kan forbindes med kroniske
tarmsykdommer og reaktive artritter hos barn.

Har man klart 4 fi frem homogene grupper som fullt ut utelukker hverandre? Helt
sikkert ikke.

Konklusjonen er allikevel at ILARs nye forslag til klassifisering av idiopatiske
artrittsykdommer, til tross for fortsatt mange svakheter som er anfert, har satt i gang
en prosess som har gitt muligheter for en bedre internasjonal diagnostikk og
Kklassifisering. Evaluering av kriteriene er allerede utfort pa en stgrre gruppe barn med
juvenile artritter (53).
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Bor vi i Norge allerede na begynne a ta i bruk ILARs forslag til ny klassifikasjon av
juvenile artritter? Svaret er etter var mening et forelgpig nei. Vi er midt i en prosess
hvor man forventer at nye revisjoner vil komme.

I Norge vil vi derfor anbefale at vi inntil videre fortsetter 4 bruke EULAR-
kriteriene(tab 1), med det unntak at man krever seks uker i stedet for tre méneder for
diagnose kan stilles. Forskere oppfordres imidlertid ogsa til & samle inn anamnestisk
informasjon og laboratorieopplysninger som foreslatt i ILAR-kriteriene. Klinikerne
anbefales, saerlig pa grunn av risiko for overdiagnostisering, & kreve vedvarende sikker
hevelse og varme over ledd for & kunne stille en klinisk artrittdiagnose. Nar det gjelder
skulderledd, hofteledd og kjeveledd kan artrittdiagnosen bli noe vanskeligere & stille
etter dette. Smerte og bevegelseinnskrenkning alene er imidlertid lite spesifikt for en
artritt. Som et minimum ber man ved hjelp av bildediagnostikk
(rontgenundersgkelser, MR eller ultralyd) kunne vise blgtdelshevelse/synovitt i disse
leddene. Dette er spesielt viktig ved mistanke om monartritt. Blgtdelsforandringer,
ofte i kombinasjon med leddner osteoporose, er imidlertid heller ikke spesifikke
artrittfunn. Enda sikrere er artrittdiagnosen nar man kan pavise bade rene
artrittforandringer og typiske lokale inflammatoriske vekstforstyrrelser
rentgenologisk. Ulempen er at disse forandringene kan veere vanskelig & pavise tidlig i
sykdomsforlopet.

Vi vil anbefale & bruke samlebegrepet juvenil artritt , men vare klar over at det i dette
inngar en rekke ulike giktformer hos barn som krever hayst forskjellig behandling og
hvor ogsa prognosen er forskjellig.

ILAR opprettet derfor i 1993 en stdende komité med representanter bade fra EULAR,
PANLAR (Pan American League Against Rheumatism), APLAR(Asian and Polonesian
League Against Rheumatism) og AFLAR (African League Against Rheumatism).
Komiteen presenterte et forslag basert pa konsensus i 1994, som ble akseptert av ILAR
og presentert i Santiago, Chile, 1995 (51, 52) (tab 6). Forslaget var ment som
begynnelsen av et reisverk som bl.a. vil kreve at det blir testet mot allerede
eksisterende klassifikasjoner, som f.eks. ARA-, EULAR-, spondylartropati- og
psoriasiskriterier. Det ble foreslatt sju undergrupper. Det kanskje viktigste i forslaget
er at det er gjort forsgk pa klinisk & skille ulike sykdomstilstander sa fullstendig at det
ikke skal vaere rom for overlapping mellom disse undergruppene. Pasienter som fyller
kravene til to eller flere undergruppekriterier eller ingen av kriteriene, kan folgelig
ikke klassifiseres. Dette vil utvilsomt fare til at noen pasienter vil ende opp med
sekkediagnosen «ikke-klassifiserbar juvenil artritt», men forslaget representerer
allikevel et stort fremskritt. Det er enighet om at diagnosen kan stilles allerede etter
seks ukers sykdom, at sykdommens debuttype skal bestemmes etter seks maneder, og
at begrepene revmatoid og kronisk ikke lenger bar brukes. Dette burde skape mulighet
for en tilneerming mellom tilhengere av ARA- og EULAR-kriteriene. Man inkluderer
fortsatt systemisk artritt. Man skiller mellom revmatoid faktor-positiv og -negativ
polyartritt, og mellom vedvarende oligoartritt, definert pd samme méte som
pauciartikuleer artritt med fire eller feerre ledd angrepet, og en oligoartritt s

om utvikler seg til polyartritt mer enn seks méneder etter sykdomsdebut. Man
inkluderer psoriasisartritt og definerer en ny sykdomsgruppe som man benevner
entesittrelatert artritt, hvor gnsket er 4 inkludere spondylartropatiene hos barn, men
ikke psoriasisartritt.
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