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Juvenile idiopathische Arthritis

Definition

= chronische Gelenkentzindung des Kindes- und Jugendalters
unbekannter Ursache — |

- Gelenkentzundung tber min. 6 Wochen Dauer
- Erkrankungsbeginn vor dem 16. Lebensjahr
- Keine andere Ursache eruierbar

I, Rheumatol Ther 20868
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Juvenile idiopathische Arthritis
FACTS

« Haufigste kinderrheumatologische Erkrankung: ca. 15.000
Kinder in Deutschland an JIA erkrankt

« Madchen haufiger als Jungen betroffen ° @

 Kann in jedem Lebensalter auftreten " II
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Juvenile idiopathische Arthritis

Entstehung
Normales Immunsystem
- e >
s eo'e
v - A\ Y
Toleranz Immunantwort
gegenuber Selbst-Antigenen auf krankmachende Fremd-
(z.B. DNA) Antigene (z.B. Bakterien, Viren)
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Juvenile idiopathische Arthritis
Entstehung

Autoimmunitat

Immunantwort

auch auf Selbst-Antigene

Toleranz

gegenuber Selbst-Antigenen
(z.B. DNA)
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Juvenile idiopathische Arthritis
Entstehung

Entzindung der Gelenkinnenhaut

(,,Synovialis®)

‘ - Einwanderung von Entzundungszellen

- Entzdndung mit Verdickung und vermehrte
“ Durchblutung der Gelenkschleimhaut

(,Synovialitis®)

Knorpel- und Knochenschadigung

- Entzundliche Wucherung der Gelenkinnennhaut
(,Pannus®)

- Zerstorung von Knorpel und Knochen
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Juvenile idiopathische Arthritis
Entstehung

* Verschiedene Entziundungsbotenstoffe
(z.B. Interleukin 1 und Interleukin 6,
TNFa) sind an der Aufrechterhaltung der
Entzindung beteiligt

TNF-a,
¢ interleukin-1,
W\ and interleukin-6
|

» Blockade dieser Entzindungssignalwege
durch Biologika

Production of metalloproteinases and
other effector molecules

Migration of polymorphonuclear cells
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Juvenile idiopathische Arthritis

Ursache

=

Erbliche Veranlagung Umweltfaktoren =, @
(u.a. HLA-Typ) (Infektionen, Antibiotika, A
M Verletzungen, Passivrauchen...)

JIA

Abbvie.com fﬁf ’
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Juvenile idiopathische Arthritis

Ursache

=

HLA-Typ? Umweltfaktoren -, K/
|(Infektionen, Antibiotika, A
Verletzungen, Passivrauchen...)

* Proteinkomplex auf
Zelloberflache

 Prasentiert Eiweilde
aus der Zelle

Abbvie.com
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Juvenile idiopathische Arthritis
Entstehung

Molekulares Mimikry

Gemeine Wespe Wespenschwebfliege
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Juvenile idiopathische Arthritis
Entstehung

Molekulares Mimikry

- Strukturahnlichkeit zwischen Infekt-Antigen
und Selbst-Antigen (z.B. Gelenkschleimhaut) Cytotoxic T Cell
Cross-reactive
. _ V|raI antlg? es onses
- Reaktion des Immunsystems nicht nur S ,};a,,%\ targating of self
protem

gegen Infekt-Antigen, sondern auch gegen ot
Selbst-Antigen “

- Entzundung

11 - 5. Februar 2023 Moody, R et al. Int. J. Mol. Sci. 2021, 22, 8965




Juvenile idiopathische Arthritis
Entstehung

,Bystander Activation®

« Gewebezerstorung durch Infektion, Trauma
u.a. *

- Freisetzung von Selbst-Antigenen

Activated
» ) autoreactive
T cell

(3)
- Aktivierung des Immunsystems

- Entzindung
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Juvenile idiopathische Arthritis
Klinik: Arthritis (Gelenksentzindung)

« Schmerzen, Schwellung, Uberwidrmung
 Morgensteifigkeit

Giancanc 8 2010 Unbehandelt: Risiko fiir

« Gelenkzerstorung mit eingeschrankter
Beweglichkeit

* Fehlstellungen

« Wachstumsstorungen

- Speer : Pédiattrie
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Juvenile idiopathische Arthritis
Klinik: Tendinitis/Enthesitis

« Schmerzen, Schwellung,
Uberwirmung von Sehnen,
Sehnenscheiden und/oder
Sehnenansatzen

o

Www.rfie umnow.com
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Juvenile idiopathische Arthritis

Klinik: Uveitis (Aderhautentzindung)

Uvea

.

-
Choroid
Ciliary Body

www.nei.nih.gov

Oft symptomlos!
Ggf. ,Verschwommen® sehen
Ggf. Rotung

Ggf. Lichtempfindlichkeit,
Tranenfluss, Schmerzen

15 - 5. Februar 2023
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Juvenile idiopathische Arthritis
Klinik: Uveitis (Aderhautentziindung)

« Oft symptomlos!

« Ggf. ,Verschwommen® sehen

« Ggf. Rotung, Tranenfluss, Schmerzen
« Ggf. Lichtempfindlichkeit,

« Unbehandelt Risiko fur
* Linsentrubung, Glaukom (gruner Star)
« Sehbehinderung, Erblindung
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Juvenile idiopathische Arthritis

... hat viele Gesichter

1. Systemische Arthritis

Eine Rheumaform, die mit Fieber,
Hautausschléagen, Befall von
Muskulatur, inneren Organen oder
BlutgeféBen einher-geht und
anfangs eher wie eine Infektions-
krankheit erscheint.

2. Oligoarthritis
Ist die haufigste
Rheumaform beim
Kind, bei der zu
Erkrankungsbeginn
nur wenige Gelenke
betroffen sind.

3. Polyarthritis ohne
Rheumafaktor
Viele kleine und groBe Gelenke sind
entzlindet, der Gelenkbefall ist
meist symmetrisch.

5. Psoriasis-Arthritis
Rheuma bei Schuppenflechte
auBert sich oft in Schwellungen
einzelner Finger oder Zehen, aber
auch die Wirbels&ule kann
betroffen sein.

4. Polyarthritis mit
Rheumafaktor
Diese Rheumaform ist
vergleichbar mit der
rheumatoiden Arthritis
der Erwachsenen.

6. Enthesitis-assoziierte
Arthritis
Entzindungen an Knie- und
Sprung-gelenken sind neben
Entziindungen der Ansétze der
Sehnen am Knochen (z. B. an
der Ferse) typisch flur diese

Rheumaform. www.gkjr.de
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Juvenile idiopathische Arthritis
Oligoarthritis

Haufigste Form der JIA (ca. 50%)

Anfangs max. 4 Gelenke betroffen

Haufig Uveitis (bis 40%!)

Haufig ANA-positiv

2.-4. Lebensjahr
258
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Juvenile idiopathische Arthritis
Oligoarthritis

M ANA = antinukleire Antikorper
» &
( ) « Richten sich gegen Strukturen im
x | Zellkern
P | T ] « Bel verschiedenen
W T Autoimmunerkrankungen positiv
"-
e
L I
AUSRSTIN
2.-4. Lebensjahr 7ff
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Juvenile idiopathische Arthritis (

Seronegative Polyarthritis

Zweithaufigste Form der JIA (ca. 25%)

Min. 5 Gelenke betroffen )~

Rheumafaktor negativ %

Uveltisrisiko
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Juvenile idiopathische Arthritis

Seronegative Polyarthritis

. 7weithd Rheumafaktor?

« Min.5Q \\{/ \ N/
Y\(

* Rheumz:

.. .|* Autoantikorper gegen korpereigene
» Uveiisr Antikorper

« Diagnostische Bedeutung

7.-10. Lebensjahr
R4

"
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Juvenile idiopathische Arthritis

Seropositive Polyarthritis

« Selten (ca. 3%)
 Min. 5 Gelenke betroffen

* Rheumafaktor positiv

9.-12. Lebensjahr
R )
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Juvenile idiopathische Arthritis

Enthesitis-assoziierte JIA

e 15-20% der JIA

0 <3 _

o
|

Sehnenansatze mitbetroffen

A ‘K

» Erhohtes Risiko fur (symptomatische) Uveitis L

* Meist HLA-B27 positiv .
9.—12.9Lib§nsjahr
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Juvenile idiopathische Arthritis

Enthesitis-assoziierte JIA

15

HLA-B277?

? <+ Proteinkomplex auf
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Zelloberflache
Seh
* Prasentiert Eiweil}e ol
Erh aus der Zelle
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Juvenile idiopathische Arthritis

Psoriasis-Arthritis
e 10-15%
* Arthritis + Psoriasis

e ODER Arthritis + Daktylitis, Tupfelnagel,
s Verwandter 1. Grades mit Psoriasis

o Uveiltisrisiko

7.-10. Lebensjahr
@ad
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Juvenile idiopathische Arthritis
Systemische JIA (M. Still)

Flichtiges,
lachsfarbenes
° Ca 5 % Exanthem
 Fieber uber min. 2 Wochen
« Weitere Organe betroffen (Haut, /:J |

Lymphknoten, Leber, Milz, Herz, Lunge)

 Schwerste Form der JIA, lebensbedrohliche
Komplikationen moglich
(Makrophagenaktivierungssyndrom)
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Juvenile idiopathische Arthritis

Zusammenfassung

Haufigste kinderrheumatologische Diagnose
Ursachen: genetische Bereitschaft + Umweltrigger

Entstehung: Autoimmune Entzundung der Gelenkinnenhaut,
welche durch Entzundungsbotenstoffe aufrecht erhalten wird

Haufigste Manifestation au3erhalb des Gelenks oft symptomlose
(1) Uveitis

Anhand der Symptomatik und verschiedenen Laborparametern
konnen 6 Unterformen der JIA unterschieden werden
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