Enthesitis assoziierte Arthrtitis ERA-JIA (ICD 10: M08.1-)
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Erkrankungsdefinition nach ILAR [1]: Arthritis und Enthesitis (d.h. Entziindung am
Knochenansatz von Sehnen, Bandern, oder Faszien) oder Arthritis und mindestens 2

der folgenden Kriterien:

e Junge mit Erkrankungsbeginn > 6 Jahren

e HLA B27-Nachweis

e Druckschmerz Uber den lliosakralgelenken und/oder entzindlicher
Ruckenschmerz lumbosakral

e akute (symptomatische) anteriore Uveitis

e ankylosierende Spondylitis

e enthesitisassoziierte Arthritis, Sakroiliitis bei entzindlicher Darmerkrankung,
Reiter-Syndrom oder akute anteriore Uveitis bei einem Angehdrigen ersten

Grades
Ausschlusskriterien:

e Psoriasis beim Patienten oder einem Verwandten ersten Grades
e IgM Rheumafaktor (RF-) Nachweis bei zwei Untersuchungen im Abstand von
mindestens 3 Monaten

e Zeichen einer systemischen Arthritis

Die Gruppe der mit einer Enthesitis vergesellschafteten JIA umfasst die verschiedenen
Erscheinungsformen der juvenilen Spondylarthritis [2]. Neuere Untersuchungen gehen
von einem Anteil von ca. 15% bei der JIA aus [3]. Ahnlich den Spondylarthritiden des
Erwachsenenalters (siehe Abbildung) handelt es sich um eine Gruppe von
Erkrankungen mit einem typischen Befallsmuster, einer gemeinsamen genetischen
Basis und haufigen extraskelettalen Manifestationen. Der Erkrankungsbeginn liegt
selten vor dem 6. Lebensjahr mit einem Gipfel um das 10. Lebensjahr. Die ERA-JIA
zeigt eine Haufung fur das mannliche Geschlecht (w:m = 1:4). Initial findet sich meist
eine asymmetrische Arthritis an einem der grossen Gelenke der unteren Extremitat

und/oder eine Enthesitis meist der Achillessehne. Neben einer Enthesiopathie
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(Achillessehne, Plantaraponeurose, Sehnenansatze am Trochanter major, am Knie
und Sprunggelenk) sind eine Tarsitis, eine Coxitis, die Manifestation an Gelenken im
Schultergurtelbereich typisch. Ist nur eines dieser Symptome ausgepragt, missen
mindestens zwei weiteren Kriterien wie: lleosakralgelenk oder Wirbelsaulenbefall,
positiver Befund bezlglich HLA-B27, eine positive Familienanamnese fir HLA-B27
assoziierte Erkrankungen, eine akute Uveitis anterior oder eine oligoartikulare

Manifestation beim Knaben nach dem 8. Lebensjahr vorhanden sein.

Bis zu 50% der Patienten entwickeln im Verlauf der Erkrankung eine Beteiligung des
Achsenskeletts mit eingeschrankter Wirbelsaulenbeweglichkeit und Beteiligung der
lleosakralgelenke [4]. Ein ankylosierender Umbau der Wirbelsdule mit Osteophyten
und Syndesmophyten findet jedoch zumeist erst ab der zweiten Lebensdekade statt.
Bei Patienten mit mehr als 5-jahrigem Erkrankungsverlauf haben etwa 10% eine
polyartikulare Verlaufsform. Nur wenige Patienten entwickeln antinukleare Antikérper
oder positive Rheumafaktoren. Es besteht eine starke genetische Disposition. Bis zu
60% der Patienten haben einen Verwandten 1. oder 2. Grades, der ebenfalls an einer
Spondylarthropathie leidet. Die signifikante Assoziation mit dem Merkmal HLA-B27,
das 90% der Patienten dieser Gruppe tragen, spricht ebenfalls fur einen starke
genetische Komponente [5]. Die ERA-JIA hat ein hohes Risiko fur die Uveitis anterior,
die bis zu 10% der Patienten mindestens einmal im Verlauf der Erkrankung

durchmachen [6].
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Abbildung: Spondylarthritiden
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