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JIA

® Cocuklarda gorulen en sik romatizmal
hastaliklardan biri

® Kronik sakatligin onemli bir nedeni

® Periferik eklemlerde idyopatik sinovit,
yumusak doku sisligi ve efuzyon

® Tek bir hastalik deqil, bir hastaliklar
grubu
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JIA

Juvenil: 16 yasindan once baslamasi
Patogenez otoimmun ve genetik etkenleri
icerir

Immiin ve enflamatuar sistem bozuklugu
TH1 baskin, bozulmus TH1-TH2 etkilesimi
Hormonal, enfeksiyoz ve diger cevresel
etkenler
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Juvenile
Arthritis
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JIA

® Eklem disi bazi belirtilerle birlikte olan
kronik sinovit soz konusudur

® Eriskin RA aksine sadece %5-10'unda
RF pozitiftir

® Etyolojisi bilinmeyen 6 haftadan uzun
suren artritler

® Hastanin poliartikuler mi, oligoartikuler
mi olacagi ilk 6 ayda belli olur

7.02.2020 Ece




r
7.02.2020 Ece



JIA- Epidemiyolojl

Insidans:14/100.000
Prevelans:114/100.000

Degisik irk ve etnik gruplarda altgrup
sikligi farkhdir

Klinik gidis degiskendir.
Bazilari tam iyilesir, bazilari omur boyu
semptom gosterir ve sakat kalir
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Etyolojl

® Bilinmeyen bir mikroorganizma veya
bilinmeyen bir stimuluse karsi hipersensitivite
reaksiyonu ya da otoimmun bir cevap

® Rubella, Ebstein-Barr virus, parvovirus B19
muhtemel eksternal baslaticilar

® Tip Il kollajene (self antijen) karsi asiri
duyarlilik
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Etyoloji

Multifaktoryel

Enfeksiyon, otoimmunite, travma, stres,
genetik yatkinlik

Bilinmeyen antijen....Class 2 dendritik hucreler
—->CD4 ->IFN-&-2>1L-1 ve TNF-alfa salinimi
........... direk hasar ve CD4, B lenfositler ve
PNL bolgeye gelir

CD4 T hucreleri- Daha fazla CD4 hucresi, B
lenfositi ve PNL ortama ceker
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Juvenil Idyopatik Artrit (JIA)

Romatolojik hastalarin gogunda artrit vardir
Eklem ve eklem disi bulgularla tani konur

JIA etyolojisi bilinmeyen 6 haftadan uzun
suren artritler grubu demektir

Patogenez: Otoimmun ve genetik
Sinovyada artmis immun kompleksler
Kompleman aktivasyonu

TH1 baskinligi

Hormonal, enfeksiyoz cevresel etkenler
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JIA Siniflamasi

® Oligoartikuler
— Persistan — Sabit : 1-4 eklemde kalir
— Yaygin uzamis: >6 ay 5 veya daha fazla eklemde

® Poliartikuler RF (-)

® Poliartikuler RF (+)

® Sistemik JIA

® Entezitle iligkili artrit

® Psoriyatik artrit

® Siniflandirnimamisg artrit

7.02.2020 Ece
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Inflamasyon

® Th1l-Kronik inflamasyonu: IFN-», IL-1
ve TNF-« salinimda etkili.....Direkt

hasar

® CD4’ler B hucrelerini plazma
hiicrelerine gevirir @ anormal Ig
tretimi (RF) ™) immunkompleks
olusumu =) PNL, makrofajlar
™) enzim ve SOR =) hasar
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JIA

® JIA da apoptozisle ilgili genlerde bir
defekt olabilir.

oH
oH

A B27 Entezitle iliskili artritte (+)

_A DR4 sistemik form ve poliartikuler

tipte
® HLA DRS8 oligoartikuler erken baslayan
formda daha sik
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Patogenez

® Sinovit: Villoz hipertrofi ve hiperplazi +
Subsinovyal dokularda hiperemi ve odem

® Damar endoteli hiperplazisi
(mononiikleer ve plazma hicrelers
infiltrasyonu)

e llerleyici hastalikta pannus

formasyonu =) eklem kikirdagi ve
altindaki kemikte erozyon
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Synovial Y ook iy
membrane | & 3

Tendon :
Carilage
Bone ends Swollen inflamed
rub together Synovial membrane
Normal joint Osteoarthritis Rheumatoid
arthritis

NORMAL and ARTHRITIC JOINTS «
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Patoloj

Sinovyumun kronik non-supuratif
enflamasyonu

Sinovyal doku odemli, hiperemik, lenfosit ve
plazma hucreleri ile infiltredir.

Fazla miktarda eklem sivisi salinir

Villusler ve pannus olusumu

Eklem kikirdagi harabiyeti, subkondral kemik
erozyonu, subluksasyon ve eklem ankilozu




® Tenosinovit ve miyozit

® Ekleme yakin kemiklerde osteoporoz,

ni1zlanmis epifizyel buyume, epifizlerin erken

Kapanmasi gorulur

® Plevra, perikard ve peritonda nonspesifik
fibrinoz serozit gelisebilir

® Romatoid dokuntu hafif bir vaskulittir, kUcuk
damarlari kusatan inflamatuar hucreler
bulunur
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Tankriterleri

® Baslangic < 16 yas

® Artrit (eklemde sislik veya efflzyon,isi artimi,
hareketle agri/hassasiyet)

® Artritin 6 haftadan uzun surmesi
® Poliartrit 25 eklem, Oligoartrit <4 eklem

® Artriti aciklayacak baska hastaliklarin
ekarte edilmesi
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Klinik bulgular
konstitusyonel bulgu ve
semptomlar

Halsizlik, uykuya meyil, irritabilite
Istahsizlik, kilo kayb!

Buyumede duraklama, seksuel olgunlasmada
gecikme

7.02.2020 Ece
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KI|n|k bulgular

Sabah sertligi

Erken yorulma, gunun sonunda eklem agrisi
ve sisligi

Eklem 1lik, hareketi kisitl, hareketle agrili
Eklemde kizariklik yok

.02.2020 Ece
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Oligoartikuler (4 veya daha
az eklem)

® Diz (%50) ve ayak bilegi gibi alt ekstremite’de
® Ust ekstremite tutulumu tipik degildir
® Kalca eklemi tutulumu baslangicta yoktur

® Daha sonra poliartikulere donusumde kalca
tutulumu

® Omuzlar tutulmaz

7.02.2020 Ece
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Oligoartrit- Alt tipler
Ik 6 ayda 4 ya da daha az eklem tutulur
6 aydan sonra tutulan eklem sayisi
artmazsa persistan (surekli) oligoartrit
denir
6 aydan sonra dortten fazla eklem
tutulursa uzamis yaygin oligoartrit
JIA’nIn en sik formu

Kiz /[ Erkek =4/ 1
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Oligoartikuler

ANA yaklasik %70’inde pozitif

Klinik:

— Yarisinda esas olarak Diz- tek eklem tutulumu
— Ikinci en sik ayak bilegi

— Elin kuguk eklemleri

— Iridosiklit sik (%20)

— Sabah sertligi, jellesme

— %25’inde agri yok sadece odem var

7.02.2020 Ece
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Oligoartikuler JIA- Ayirici tani
® Septik artrit
® Reaktif artrit
® Pigmente villonoduler sinovit
® Hemofill
® Travma
® Lyme hastaligi
® Losemi



Poliartikuler

® Hem buyuk hem kuguk eklemler tutulur

® 20-40 eklem tutulabilir, genellikle simetriktir
® Agir formda romatoid noduller bulunur

® Siklikla PIF eklemleri tutulur

® Mikrognati: Temporo-mandibuler eklem
tutulumu

® Servikal eklem tutulumu (apofizyel eklemler):
Atlanto-aksiyal subluksasyon
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Poliartikuler RF (-)

® ANA %40 pozitif
®Kiz/Erkek=3/1

® Klinik — Simetrik tutulum (PIF)
® Iridosiklit ((veit) %5

® Yukselmis akut faz reaktanlari
® Hafif anemi

® Remisyon %50

7.02.2020 Ece
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RF (+) Poliartikuler JIA

— Hastaligin ilk 6 ayinda 5 ya da daha fazla
eklemi tutan artrit

Q
Q
_I

~. En az 3 arayla yapilan 2 testte (+)

~. IgM- anti IgG'dir

_A DR4 ile iligkili

— Artrit sinsi ve simetriktir
— Genellikle PIF ve el bilegi tutulur
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Sistemik JIA

® Artrit + Ig organ tutulumu (lenfadenopati,

hepatosplenomegali, serozit)
® En az 2 hafta stiren 39°C’1 asan atesler

® Ates sirasinda ince makulopapuler dokuntu
(kasintisiz)

® RF ve ANA negatiftir
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| |
sJIA

Makrofa] migrasyon inhibitor faktor (MIF)

Interferon reguilator faktor .. lligkil
IL-6 geni duyarligi saglar
Enfeksiyon, noroblastoma, losemi ekarte

edilmeli

Laboratuvar:

— Cok yuksek CRP, ECH, Notrofili, Trombositoz, anemi
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Sistemik JIA da belirtiler

Belirtiler

Yuksek intermittan ates

Romatoid dokunti

HSM ve LAP

Plorit ve perikardit

Belirgin lO0kositoz

Agir anemi

Romatoid faktorler

Antinukler antikorlar

Atesli donemde artrit,artralji/miyalji
Persistan veya kronik artrit (6hafta)
Iridosiklit

Oran (%)

100
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40
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25-30

7.02.2020 Ece

42



7.02.2020



7.02.2020

Ece

44



o
AN
o
N
AN
Q
N~




O
<

JNND "qYd/am S1o1I2 "D H2qoy 56613

7.02.2020




Entezitle iliskili artrit (EIA)

Artrit velya Entezit +

— Sakroiliak eklem duyarligi veya
enflamatuar lumbosakral agri

— HLA — B27 pozitifligi

— Birinci derece akrabada HLA B27 +
hastaligi olmak

— Anterior iridosiklit

— 6 yas ya da daha buyuk cocukta artrit
baslamasi

.02.2020 Ece
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EIA - Klinik

Entezit: Tendon ve baglarin kemige
utunduklari yerin (entez) inflamasyonu - agrili
ntezler

akroiliak eklem artriti: Hareketle iyilesen
abah sertligi + Kalca agrisi

pinal agri: Torako-lomber bolgede, hareketle
yilesir
nkilozan spondilitin oncusu olabilir
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Psoriyatik artrit

® Artrit + Psoriyazis

® veya Artritle birlikte:
— 1. Daktilit
— 2. Tirnak cukurlasmalari veya onikoliz
— Birinci derece akrabada psoriyazis

® Artrit asimetriktir, hem buyuk hem de
kucuk eklemleri tutar

® Iridosiklit %15, ANA %50 +

7.02.2020 Ece
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Tani

® Patognomonik bir bulgusu yoktur
® intermittant ates + dokinti + artrit =) sJiA
® Oyki + Fizik muayene + Tani kriterler

® Laboratuvar (inflamasyon bulgularr)
destekleyicidir
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JIA da Laboratuvar

® JIA Klinik tanidir
® Kesin test yoktur
® Testler inflamasyonu gosterir
® Tedavinin takibinde yararhdir

® Rutin testler Tam kan sayimi, ECH, CRP, Ig
ler, RF, ANA

® Iridosiklit i¢in slit (yarik) lamba muayenesi
yapilimahdir

7.02.2020 Ece
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aloratuvar

® Hematolojik bulgular sistemik ve artikuler
inflamasyonu (lokositoz, trombositoz, artmis
ESR, yuksek CRP, artmis 1g)

® ANA pozitifligi %40-85 (sistemik JIA'da
negatif)

® Kemik yapimi azalmistir (IL-6 artmis,
osteokalsin ve kemik alkalen fosfatazi
azalmisg)
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Radyoloji

Erken donem: Tutulan eklem cevresinde
yumusak doku sisligi, osteoporoz, periostit
Yakindaki epifiz kapanmasi (kisa veya uzun
kemik)

Subkondral erozyon, kikirdak araligi daralmis
Kemik destruksiyonu ve fuzyon

MRI yumusak doku ve eklemi degerlendirmede
yararli
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Erozyon

MRI: Yuksek sinyal tutulumu

Ece

USGde synovit bulgusu
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Artrit ve artralji ayirici tanisi

® Septik artrit

® Osteomiyelit

® Tbc artrit

® Reaktif artrit

® Malignite (losemi, noroblastoma)
® JRA

® Hemofili

® Juvenil spondilartropati

® Lyme hastaligi

7.02.2020 Ece
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Ayirici tani

® Psoriatik artrit (el ve bilek kiiglik eklemleri)

® Tek basina kalga agrisi (slpuratif artrit,
osteomiyelit, Legg-Calve-Perthes, femur epifiz

kaymasi)

® Inflamatuar barsak hastaligi (alt ekstremite,

oligoartikiiler)

® Humoral immun yetmezlik (CVIDS,

agamaglobulinemi)
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Sistemik JIA da ayirici tani

® Enfeksiyon

® [ltihabi barsak hastali§

® Malignensi

® Konnektif doku hastaligi
— SLE
— Juvenil dermatomiyozitis
— vaskulit

® Ailevi Akdeniz Atesi (FMF)

7.02.2020 Ece
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Tedavinin amacilari

® AKUT DONEMDE

— Hastayi rahatlatmak

— Fonksiyonlari korumak

—  Deformiteleri onlemek

— Inflamasyonu kontrol etmek

® KRONIK UZUN DONEMDE

— Hastaligin ve tedavinin yan etkilerini azaltmak
— Normal buyume ve gelismenin saglanmasi

— Rehabilitasyon

— EQitim

7.02.2020 Ece
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Tedavi

® JIA tedavisi hastaligin alt grubuna,
siddetine, spesifik belirtilerine ve tedaviye
cevabina gore duzenlenir

® Oligoartikuler.................... NSAID

® Poliartikuler ve agir monoartikuler
...... Kombinasyon tedavileri (en az toksik

kombinasyonlardan baslayip, deneysel
ilaclara)
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Tedavi piramidi

Korw@tgroid
Deneysel llaclar

Azatiopurin, Siklofosfamid

Metotreksat

Sulfasalazin, hidroksiklorokin

NSAID, bazal program

7.02.2020 Ece
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Sistemik farmakolojik tedavi

SAl ilaglar (Naproksen, Ibuprofen, Indometazin)
astalik seyrini degistiren ilaclar
* Metotreksat
» Sulfasalazin
» Etanercept
enisilamin, hidroksiklorokin, siklosporin=cok
tkili degqil

eni ilaclar (Biyolojik ajanlar):
* Etanercept
« Kanakinumab
« Adalimumab
» Abatasept

* Leflunomide
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® Etanercept sinovyal inflamasyona spesifik

ve yan etkisi az

® Metotrexate en guvenli, en etkili ve en az

toksisitesi olan “second-line” ilag

Rutin slit lamba muayenesi

Diyet: Yeterli kalsiyum

-izik tedavi ve mesguliyet tedavisi
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JRA-Tedavi

Birinci basamak ilaclar(NSAI ilaclar)

* Aspirin 75-90 mg/kg/gun (20-25 mg/dI
serum duzeyi)

* Naproksen (15-20 mg/kg/gun)

- Ibuprofen (35 mg/kg/giin)

- Indometazin (1-2 mg/kg/giin, sistemik
formda)

* Piroksikam (0,3 mg/kg/gun tek dozda)
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kinci basamak ilaclar:

» Sulfasalazine 30-50 mg/kg/gun
» Methotraxate 10 mg/m#?/hafta

itotoksik ilaclar:
 Azathiopurine
» Cyclosporine
* Cyclofosfamide
» Chloambucill

lukokortikoidler

7.02.2020 Ece
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Prognoz

edaviye ragmen %45'i eriskin doneme aktif
astalik ve agir hareket kisitliligi ile girer

yas alti oligoartikuler kiz cocuklarda kronik
ridosiklit riski vardir. Posterior sinesi

——> Korluk

oliartikuler hastalikta daha uzun seyir

Istemik baslangi¢’da artrit siddeti ve eklem
ayisi onemili

7.02.2020 Ece 73




Komplikasyonlar

® Anemi: Demir tedavisine cevapsiz
® SLE gelisimi (ANA +, poliartikller'de)
® Ateller, fizik tedavi, yuksek ayakkab!

® Psikososyal adaptasyon, okul
problemlert

® |s bulma zorluklart
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JIA da kotu prognoz kriterleri
Aktif sistemik hastaligin 26 ay surmesi
Poliartikuler baslangic

Kiz cinsiyet

Pozitif RF

Devamli sabah sertligi

Tenosinovit

Subkutan nodul varligi

ANA pozitifligi

Kucuk eklemlerin erken tutulmasi
Erozyonlarin erken ortaya ¢ikmasi
Agir oligoartikuler tutulum
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