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Gyermekkori reumatologiai megbetegedések

* Csecsemo- és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium

Az iranyelvet osszeallitotta: dr. Dérfalvi Beata
Definicio és alapveté megallapitasok

A reumatoldgia a mozgasszervrendszer gyulladasos €s nem gyulladasos megbetegedeseivel, gyakori panaszok
széles spektrumaval, de nagyrészt ritka betegségekkel foglalkozik. A leggyakoribb panaszok a 1az és a
mozgasszervrendszer fajdalma, mozgaskorlatozottsag, esetleg az izlletek fajdalmatlan duzzanata. A
szerteagazo tlneteket €s szervi érintettseget okozd szisztémas autoimmun betegségek tartoznak még a
reumatoldgia targykorébe.

Klinikai tiinetek és korformak

A tlnetek rendkivil valtozatosak. Tipusos és koran felkeltheti a gyanUt a végtagok védelme, izlletek
mozgaskorlatozottsaga, duzzanata, fajdalma nyugalomban, nyomasra vagy mozgataskor, pir, melegség,
enthesitis, reggeli fziileti merevség. Altalanos tiinetek tarsulasa is jellemzd: héemelkedés, 1z, rossz kozérzet,
fogyas, fejlédési visszamaradas. A szervi manifesztacidk az alabbiak: lymphadenopathia, hepatosplenomegalia,
izomfajdalom, bértlinetek (vasculitis, papula, vesicula, purpura, palmaris erythema, livedo reticularis,
korémagyi elvaltozasok, erythema nodosum, erythema multiforme), fényérzékenység, nyalkahartyatiinetek
(szijfekélyek), hajhulldas. Hematoldgiai rendellenességek, nephritis, pleura-, tiddbetegség, neuroldgiai
betegség (fejfajas, lataszavar, goresdk, kdma, viselkedészavarok), szivrendellenesség (pericarditis, myocarditis,
endocarditis), hipertenzié, szemrendellenesség (retinitis, episcleritis, iridocyclitis), gastrointestinalis tlnetek
(hasi fajdalom, hanyés, hasmenés, peritonitis, mesenterialis arteritis, gyulladasos bélbetegség, hepatitis,
pancreatitis), Raynaud-jelenség, artérias és vénas trombdzisok.

Korformak

I Juvenilis rheumatoid arthritis (JRA)/juvenilis kronikus arthritis (JCA)/juvenilis idiopatias arthritis (JIA)
2. Szisztémas lupus erythematosus (SLE)

3. Dermatomyositis

4. Scleroderma

5. Kevert kétészoveti betegség (MCTD)

6. Overlap szindrémak

7. Vasculitisek

8. Reumas 1az
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1. Juvenilis rheumatoid arthritis (JRA)/juvenilis kronikus arthritis (JCA)/juvenilis idiopatias

arthritis (JIA)

A korabbi felosztas szerint a juvenilis rheumatoid arthritis és a juvenilis kronikus arthritis diagnosztikai kritériumai:

JRA

JCA

|6 éves kor elbtt kezdddik

| 6 éves kor eldtt kezdddik

Egy vagy tobb izllet tartds gyulladasa

egy vagy tobb izllet tartds gyulladasa

Arthritis legaldbb 6 hétig

arthritis legalabb 12 hétig

Egyeb betegségek kizarhatok

arthritis psoriatica, krénikus nem specifikus
bélgyulladasokkal asszocialt arthritisek és a
spondylarthritis ankylopoetica ide tartozik, de egyeb
betegségek kizarhatdk

A JIA kritériumai: legalabb 6 hétig tartd, ismeretlen okl arthritis |6 év alatti gyermeknél.
A juvenilis idiopéatids arthritis tipusai a legljabb (1997-es durbani) felosztas szerint:

Tipus

Definicié

Kiz&rés

Szisztémas arthritis

arthritis és laz + egy vagy tobb
tlnet: | . kiGtés, 2. lymphadenopathia,
3. hepato- vagy splenomegalia,

4. serositis

CINCA/NOMID szindréma,
Hyper-lgD-szindréma,
familiaris mediterran laz

Oligoarthritis az elsé 6 hdnapban |4 izlet psoriasis vagy HLA-B2/ asszocialt
érintett kérképek a csaladban*

Perzisztald <5 fzllet érintett a betegség RF+, HLA-B27+, fit >8 éy,
lefolyasa alatt szisztémas arthritis

Extendalé >4 {zUlet érintett a 6. hdnap utan

RF- polyarthritis

az elsé 6 honapban >4 izilet
érintett, RF-

RF+, szisztémaés arthritis

RF+ polyarthritis

az elsé 6 hdnapban >4 izilet
érintett, RF+

RF-, szisztémas arthritis

Avrthritis psoriatica

arthritis s psoriasis vagy arthritis
és legalabb 2 az alabbiak kozil:
a) dactylitis, b) kéromelteéresek
¢) elséfokd rokon psoriasisa

RF+, szisztémés arthritis

Entheritishez kapcsolt arthritis

arthritis és entheritis vagy arthritis
vagy entheritis + legaldbb 2 az
aldbbiak kozul: a) sacroiliacalis
érzékenység és/vagy gerincfajdalom
b) HLA-B27 ) csaladban HLA-B27
asszocialt betegség*

csaladban psoriasis, szisztémas
arthritis

Egyéb arthritis

juvenilis idiopatias arthritises gyermekek,
akik egyik kritériumrendszert sem
teljesttik, vagy > 1 kritérium-
rendszerbe sorolhatok

* HLA-B27 asszocialt korképek: Bechterew-kér, reaktiv arthritis (Klebsiella, Yersinia, Shigella,
Campylobacter, Salmonella, Chlamydia), colitis ulcerosa, Crohn-betegség, Reiter-kér
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Gyakorisag

Prevalencia 0, | 9%, éves incidencia 0,01%.
Diagnosztikus vizsgalatok

Vérkép (leukocytosis, thrombocytosis, anémia), vérsejtstllyedés, CRP ferritin, LDH. iziileti punktatum
tenyésztés, sejtszam, kenet. ANF RF résldmpa vizsgélat, rontgenvizsgalatok, sziv-UH, EKG, csontszcintigrafia.
Oligoarticularis, ANA-pozitlv forméaban rendszeres réslampavizsgalat!

Teréapia

Szisztémds forma: nem szteroid gyulladascsdkkentdk (pl. Naprosyn), kortikoszteroid (iv. bolusz
metilprednizolon, és/vagy ordlis prednizolon), methotrexat, azathioprin, etanercept.

Polyarticularis forma: nem szteroid gyulladascsdkkentdk, methotrexat, salazopyrin, etanercept esetleg
chloroquin.

Oligoarticularis forma: intraarticularis triamcinolon, hexacetonid, nem szteroid gyulladascsdkkentdk,
methotrexat. Spondylarthropathiakban nem szteroid gyulladascsokkenték, salazopyrin, methotrexat.

Tartdsan aktiv formékban az érintett izlletekben synovectomia, arthrodesis, izlleti endoprotézisek
belltetése, szemészeti mdtétek.
Rendszeres gydgytorna minden formaban szikséges.

Prognézis

Osszességében a prognézis j6. A JIA-s betegek 75%-a tartds remisszidba kerill jelentés deformitas vagy
funkcidvesztés nélkdl, kis résziknél azonban jelentds mozgéaskorlatozottsag alakul ki. Kiléndsen a stlyos
csipdizlleti betegség és az iridocyclitis miatt kialakuld latasvesztés vezet rokkantsagra. Amyloidosis rossz
progndzist jelent

2. Szisztémas lupus erythematosus (SLE)
Az SLE diagnosztikai kritériumai (ARA, 1982)

| Pillangderythema: lapos vagy fix erythema az orcakon, mely nem terjed ra a nasolabialis reddkre.

2. Discoid bérjelenség: kiemelkedd erythemas foltok, tapadd keratoticus hdamlassal, follicularis dugdkkal,
atrofids hegesedéssel.

3. Fényérzékenység: napfényre jelentkezd szokatlan bérreakcid (az orvos észlelésében vagy a beteg
elmondasaban).

4. Ordlis fekélyek: tobbnyire fajdalom nélkuli fekélyek az orrban, szajban vagy garatnyalkahartyan (az orvos
észlelésében).

5. Arthritis: nem erozfv arthritis, mely két vagy tobb periférias {zlletben észlelhetd, fajdalommal,
duzzanattal és izlleti folyadékgyllemmel.
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6. Serositis (egyik vagy mindkettd):
n pleuritis: hiteles pleuralis fjdalom az anamnézisben vagy az orvos altal észlelt dorzszdrej, illetve
folyadék;
n pericarditis: EKG-val, dorzszorejjel vagy folyadékgyllemmel bizonyftva.
7. Vesebetegség (egyik vagy mindkettd):
n allandé proteinuria, 0,5 g/24 ora felett;
n sejtes (ws., hemoglobin, szemcsés, tubularis vagy vegyes) cilinderek az tledékben.
8. Neuroldgiai tiinetek (egyik vagy mindkettd):
n konvulzié (ha egyéb okra, gydgyszerekre, anyagcserezavarra, urémiara, elektrolitzavarra stb. nem

vezethetd vissza);

n pszichdzis (ha egyéb okra, gydgyszerekre, anyagcserezavarra, urémidra, elektrolitzavarra stb. nem
vezethetd vissza).

9. Hematoldgiai tlinetek (barmelyik):

n haemolyticus anaemia reticulocytosissal;

n leukopenia (4,0 G/ alatt két vagy tobb alkalommal);

n lymphopenia (1,5 G/ abszolUt lymphocytaszam alatt két vagy tobb alkalommal);

n thrombocytopenia (100 G/ alatt).

10. Immunoldégiai eltérések (barmelyik):

n pozitiv LE-sejt;

n kéros anti-DNS-szint;

n anti-Sm-pozitivitas;

n alpozitiv szifilisz szeroldgiai vizsgalat, Wassermann (VDRL) legaldbb 6 hdnapon keresztll, negativ
Treponema pallidum-immobilizacid (TIT) vagy fluoreszcens Treponema-ellenagyag (FTA) teszttel
megerdsitve.

| I. ANA-pozitivitas (pozitlv ANF-teszt).

Ha legalabb 4 kritérium jelen van (egy idében vagy a betegség folyaman), az SLE diagnézisa megallapithatd.
Gyakorisag

Barmely életkorban eléfordulhat, altalaban 5 éves kor utan jelentkezik.
Prevalencidja Eurépaban 40/100 000 felnéttkorban, [-5/100 000 gyermekkorban. Az SLE a betegek 20%-
anal gyermekkorban kezdddik.

Diagnosztikus vizsgalatok

Verkép, vérsejtstllyedés, CRP vesefunkcidk, majenzimek. Vizeletvizsgalat (proteinuria, haematuria,
cylindruria). ANF anti-DNS, ENA-antitestek (anti-Sm, SS-A, SS-B), szérumkomplement (CH50, C3, C4),
hisztonok, gamma-globulin (RF), vorosvértestek (COOMBS), vérlemezkék, fehérvérsejtek, foszfolipidek
(antifoszfolipid, lupus anticoagulans, antikardiolipin, B2-glikoprotein) elleni autoantitestek,
szerumimmunglobulin-szintek. Az érintett szervek vizsgalata, mellkasrontgen, mellkas-CT, EKG, sziv-UH, hasi
UH, EEG, agyi MR, vese-, bérbiopszia stb.
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Terapia

Specifikus terapia nincs, minden esetben a betegség sulyossagatdl, aktivitasatdl és kiterjedésétdl fliggden
egyedi kezelés szlkséges. A gyulladas és az immunvalasz csdkkentése a cél Ugy, hogy a betegek klinikailag
tolerdlhatd dllapotba jussanak, és szeroldgiai statusuk (anti-DNS antitestek és komplement) normélis legyen.
Remisszidban gydgyszeres kezelés altaldban nem sziikséges, az exacerbatiok dntdrvényliek, gydgyszeres
kezeléssel megelézni nem lehet Sket. Enyhe esetben nem kell kezelés, illetve nem szteroid
gyulladascsdkkentdk adhatdk. Sulyosabb esetben ordlis, valamint intravénds bolusz metilprednizolon,
azathioprin, vese- és kdzponti idegrendszeri érintettség esetén intravénas bolusz
kortikoszteroid/ciklofoszfamid, rezisztens esetekben cyclosporin adhatd, sulyos cerebrdlis lupusban,
hemolizisben és glomerulonephritisekben plazmaferézis végezhetd.

Prognézis

Szisztémas lupus erythematosus: a kortdrténet megjdsolhatatlan, a lefolyds gyakran progressziv. Kezeletlen
esetek haldlosak lehetnek, de eléfordul spontan remisszid, évekig tartd lappangas. A halal oka
veseelégtelenség, esetleg az immunszuppresszié mellékhatasai (infekcidk).

A t6bbi, ritkdbb eldforduldsd szisztémas autoimmun betegség targyaldsa meghaladja az Utmutatd kereteit.
Differencialdiagnézis

Differencidldiagndzis — ismeretlen eredet( ldz.

Legaldbb 2-3 hétig tartd, rectalisan >38,2 °C-os laz, melynek okat egyhetes kdrhadzi vagy ambulans
kivizsgalassal sem siker(lt tisztazni.

Leggyakoribb okok, a gyakorisag sorrendjében:

I infekcid (CMV, HBV, HCV, HIV, Salmonella, Bartonella, tularaemia, Brucella, actinomycosis, Listeria,
tuberkuldzis, Yersinia, psittacosis, Borrelia, rickettsia, Giardia, malaria, Toxoplasma, Toxocara, gombik);

2. autoimmun betegség (JIA, SLE, Crohn-betegség, colitis ulcerosa, reumas laz, polyarteritis nodosa, egyéb
vasculitisek, Kawasaki-betegség, sarcoidosis, szérumbetegség, egyéb collagenosisok);

3. malignus betegségek (leukémia, lymphoma, Hodgkin-kér, neuroblastoma, Wilms-tumor);
4. ismeretlen ok (25%);

5. egyéb (gydgyszerlaz, hyperthyreosis, diabetes insipidus, familidris mediterran laz, mesterségesen keltett
laz, hypothalamicus diszfunkcio).
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Kivizsgalas menete

Lokalizalt fertézés, egyéb ismert
lazat okozd betegség

* < Nem * lgen > *
J6 altalanos allapot,
3 hénapnal idésebb,
rizikéfaktor nélkul

(immunszuppresszio, vitium cordis,
mucoviscidosis)

Goc kezelése

Nem | lgen
‘ g

>

Y

Megfigyelés
Masnap ambulans kontroll, vagy
rosszabbodas esetén

A korlefolyds megfigyelése, vagy
korhazi felvétel

Gyanu:okkult géc, sepsis, (hasi,
kismedencei, periphrenicus, agy-,
fog-, mdj-, végbél talyog, cholangitis,
endocarditis, mastoiditis,
osteomyelitis, sinusitis, pneumonia,

v pyelonephritis) Kawasaki-betegség,
SLE, malignus betegség... P

| hétig 13z, vagy rosszabbodas

Y

Kérhazi felvetel

Altalanos anamnézis, 1az-, utazasi
anamnézis, kontaktus allatokkal?,
fizikélis vizsgalat, lazdokumentacio,
hemokultira, vizelet-,
liquortenyésztés, szeroldgiak,
képalkotd vizsgalatok, szemészeti
vizsgalat

A beteget a kérhazi felvétel keretében a differencidldiagndzisnal felsorolt korképeknek megfeleléen kell
kivizsgalni.
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Differencidldiagndzis — végtagtdjdalom

Differencialdiagnézis Tunetek, diagnosztikus |épések Teendd
Sériilés? rontgen sebészeti ellatas
Infekcid? (szeptikus arthritis, laz, duzzanat, pir, fjdalom, korhazi felvétel
osteomyelitis) leukocytosis, gyorsult

vérsejtstllyedés, CRP-emelkedés,
UH, réntgen, izotop

Malignoma? (leukémia, lymphoma, | rossz altalanos éllapot, helyi duzzanat, korhazi felvétel
neuroblastoma, csonttumor) vérképi eltérések, LDH-emelkedés,
gyorsult versejtsullyedés,

rontgen, izotép, CT

Szisztémas betegséghez tarsuld akutfazis-reakciok, korhazi felvétel
arthritis? (Kawasaki-szindréma, autoimmun laborvizsgalatok,

Schénlein-Henoch-purpura, JIA, vizeletvizsgalat, sziv-UH, rontgen

SLE, dermatomyositis,

histiocytosis)

Monarthritis? (Perthes-kor, rontgen ortopédiai ellatas
Osgood-Schlatter, hemofilia)

Oligo- és polyarthritis? (akut anamnézis (kullancscsipés, gyors terapia reumas laz és
tranziens arthritis, infekciéhoz hasmenés?), kérokozd keresése, Lyme-arthritis esetén
kapcsolt arthritis, febris szeroldgia, AST, EKG, sziv-UH,

rheumatica) synoviafolyadék vizsgalata
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