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ANOTACIJA

Metodiskas rekomendacijas izstradatas pediatriem, dazadu pediatrijas apaks$specialitasu
arstiem un gimenes arstiem ar mérki uzlabot bérnu reimatologisko slimibu diagnostiku, slimnieku
dinamisku novérosanu péc diagnozes noteikSanas un arst€Sanas uzsakSanas.

Metodisko rekomendaciju uzdevums ir iepazistinat arstus ar bérnu reimatologisko slimibu
galvenajam pazimém, muskuloskeletalas izmekléSanas skriningiem, laboratorisko un kliisko
izmekl&jumu indikacijam un interpretaciju, galvenajam slimibu grupam, veidot izpratni par
reimatologisko slimibu arsté$anas pamatprincipiem, pacientu dinamiskas novéro$anas ipatnibam.

Rekomendaciju autore Zane Davidsone ir bé&rnu reimatologe Bérnu kliniskaja universitates
slimnica, kur strada ar reimatologiskiem pacientiem gan stacionara, gan ambulatoraja praks¢, ka
arT par asistenti Rigas Stradina universitates Pediatrijas katedra. Ieguvusi medicinas zinatgu
doktora gradu bérnu reimatologija par pétijjumu b&rniem ar juvenilu idiopatisku artritu un

temporomandibularo locitavu iesaisti.
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IEVADS

Bérnu reimatologiskas slimibas parsvara pieder reto slimibu grupai, tad€] nereti rada
diagnostiskas griitibas ne tikai gimenes arstiem un pediatriem, bet ari specialistiem. Primaras
apriipes arstiem ir biitiska loma So slimibu agrina diagnostika, ka art slimnieku novérosana péc
arstéSanas uzsakSanas.

Bérnu reimatologija ir medicinas nozare, kas bérniem péta muskuloskeletalas, saistaudu
sist€émas, asinsvadu un citu audu iekaisigas slimibas, kas nereti attistas vairaku ned€lu vai
méne$u laika un kam raksturiga plaga un daudzpusiga kliniska aina. STm slimibam tikai retos
gadijumos ir specifiski laboratoriski testi, kas palidz apstiprinat diagnozi, lielakoties nav
patognomisku klinisko pazimju, lidz diagnozes noteikSanai reiz€ém médz paiet gadi, un diagnoze
var arl mainities. Gimenes arstiem un pediatriem ir butiski saprast, kuros gadijumos slimnieku
nepiecieSams nositit talakai izmeklesanai, kadas var bt So slimibu paasinasanas pazimes, kada
ir prognoze. lerasts domat, ka reimatologiskas slimibas parsvara manifestéjas ar
muskuloskeletaliem simptomiem, tomér daudzas no $§tm slimibam var izpausties ari savadak,
atgadinot infekciju slimibas (pieméram, Kavasaki slimiba) vai somatoformus traucgumus
(piem@ram, sist€mas sarkana vilkéde).

Bitiski, ka péd&jos gados ir paplasinajusies izpratne par reimatologisko slimibu
patogenézi. Tradicionali reimatologiskas slimibas ir autoimiinas dabas, tomé&r arvien palielinas
ar1 autoiekaisigo slimibu grupa.

Dazado reimatologisko slimibu patogénes Tpatnibas nosaka arstéSanas taktiku.
Paplasinoties zinasanam, palielinas ari arstéSanas iesp&jas. Gandriz katru gadu reimatologija
ienak jauni medikamenti, kas ievérojami izmaina $o slimibu prognozi, tomér prasa ari liclaku
piesardzibu ne tikai no specialistiem, bet ari primaras aprapes arstiem.

Metodisko rekomendaciju mérkis ir uzlabot bérnu reimatologisko slimibu diagnostiku,
slimnieku dinamisku novéroSanu péc diagnozes noteikSanas un arstéSanas uzsaksanas.

Metodisko rekomendaciju uzdevums ir iepazistinat arstus ar bé&rnu reimatologisko slimibu
galvenajam pazimém, muskuloskeletalas izmekl&Sanas skriningiem, laboratorisko un klinisko
izmekl&jumu indikacijam un interpretaciju, galvenajam slimibu grupam un veidot izpratni par
reimatologisko slimibu dazadajam izpausmém, arsté$anas pamatprincipiem, pacientu dinamiskas

noveéroSanas Tpatnibam.



1. BERNU REIMATOLOGISKO SLIMIBU
DIAGNOSTIKAS PAMATPRINCIPI

Reimatologisko slimibu anamnézé janoskaidro:

e aktualas slimnieka stidzibas — simptomu veids, sakums, ilgums;

e iesp&jamie trigeri (infekcija, trauma, parslodze);

e jetekme uz ikdienas aktivitateém;

e asociétie simptomi,

o faktori, kas atvieglo vai pastiprina simptomus;

o [idzsingjie izmekl&jumi, arst€Sana, tas efektivitate.

Bitiski ir uzklausit ne vien vecakus, bet arT pasSu bérnu, ka ari kritiski novértét dazadus
anamnézes datus, pieméram, locitavu pietikuma sasaisti ar kadu salidzino$i nelielu traumu.
Janem veéra bérna vecums, pieméram, pirmsskolas vecuma bérni biezi nestidzas par sapém.

Citu slimibu anamneéze: bitiskas hroniskas slimibas, hospitalizacijas, acu izmekl&Sanas
rezultati. Janoskaidro bérna attistibas ipatnibas, dati par imunizaciju, alergijam, lietotiem
medikamentiem, celoSanas anamnézi.

Gimenes anamnézeé: reimatologiskas slimibas, ka, pieméram, ankiliz&joss spondilits,
psoriaze, iekaisigas zarnu slimibas, sistémas sarkana vilkéde, periodiskie drudzi u. tml., citas
autoimiinas slimibas — I tipa cukura diabéts, celiakija u. C.

Sociala anamneéze: gimenes apstakli, vide, arpusskolas aktivitates, to biezums, regularitate.

“Sarkana karoga” simptomi: drudzis, sist€émiski simptomi; kaulu / locitavu sapes un
drudzis; svara zudums, izteikta svisana, pamosanas nakti no sapém [8, 11].

Reimatologisko slimibu simptomi var biit saistiti ar dazadiem organiem:

e vispargji simptomi — nogurums, svara zudums, slikta miega kvalitate, drudzis — ta
ilgums, periodiskums, raksturs;

e manu organi: fotofobija, miglaina redze, apsartums, sapes, sausuma sajiita acis un
mutg, culas muté un deguna, deguna asinoSana, disfagija, ausu sapes, dzirdes
pasliktinasanas;

e Kkardiovaskulara sistéma: sapes kratis, sinkope, periféra akrocianoze, Reino
fenomens;

e clposSanas organi: griitibas elpot, pleiras kairinajuma sapes, ieildzis klepus,

hemoptize;



e gastrointestinala sistéma: regularas sapes védera, dedzinaSana aiz kruSu kaula,
caureja, aizcietéjumi, vemsana, slikta dusa;

e ada: dazadas lokalizacijas jebkura veida izsitumi, petehijas, mezglini, culas,
alopécija, nagu izmainas (bedrites, oniholize u. C.);

e Jocitavas: sapes (bitiski — naktt un/vai diena, no rita vai vakaros), pietikums,
apsartums, ierobezotas kustibas. Iekaisigam izmaipam vairak raksturigs rita
stivums, uzlaboSanas, uzsakot aktivitates, mehaniskam izmainam — sapes mazinas
mierd, iekerSanas sajiita,

e muskuli: sapes, vajums, svarigi — distalos vai proksimalos muskulos;

e centrala nervu sistéma: galvassapes, redzes trauc€umi, kognitivi trauc€umi,
psihozes, krampyji;

e periféra nervu sist€ma: motora vai sensora neiropatija;

e urogenitala sist€ma: diziirija, urina krasas un daudzuma izmainas, menstruala cikla
trauc€jumi. [11]

Objektiva izmeklesana notiek papildus standarta izmeklé$anai atkariba no kliniskas ainas,
izvertejot: muskulu speku (Kendala skala); sakotngji — t.s. pGALS jeb pediatrisko gaitu, rokas,
kajas un muguru (pediatric Gait, Arms, Legs, Spine); locitavu kustigumu, apsartumu,
hipertermiju, entezita punktus, sapju lokalizaciju, kaju garumu, muskulu simetriskumu, vai nav
atrofija; muguru — ir vai nav skolioze, kustigumu, péc modificéta Sobéra testa; pec
nepiecieSamibas — fibromialgijas punktus; locitavu hipermobilitati (Beitona skala) [11].

PGALS ir vienkarss un atrs skrinings muskuloskeletalas sistémas novértésanai bérniem un
jaunieSiem; tas paredz€ts nespecialistu lietoSanai un biitu jamak jebkuram arstam, kurs iesaistits
bérnu apriapé (skat. 1. pielikumu). Pieejams mobilas aplikacijas veida — pGALS, kur ir ari
tulkojums latviesu valoda [2].

Reimatologisko slimnieku laboratorisko rezultatu interpretacijai jabut konteksta ar
klinisko ainu. Parsvara nav tadu testu, kas apstiprinatu diagnozi izol&ti no pargjiem simptomiem,
un janem vera, ka dazi raditaji var tikt konstatéti kliniski veseliem cilvékiem.

Talak apskatiti biezak lietotie specifiskie testi reimatologija, kuros tiek noteiktas dazadas
vielas.

Autoantivielas — antivielas pret kodolu, kodolinu, perinukleariem antigéniem. Anti-

nuklearas antivielas (ANA) — zema titra (nosakot ar imtnfluorescences metodi (IF), < 1:80) lidz



pat 30% gadijumu var bit veseliem individiem, tas var biit pozitivas infekciju, laundabigu
slimibu gadijuma, lietojot konkr&tus medikamentus.

Pozitivas ANA bérniem ar JIA norada uz augstaku uveita, asimetriska artrita un agrina
slimibas sakuma risku. Negativas ANA lick apsaubit SSV diagnozi.

Specifiskas autoantivielas var noradit uz konkrétu diagnozi:

Anti-dsDNS — SSV;

Anti-Ro/SSA, Anti-LA/SSA — SSV, neonatala SSV, Sjegréna sindroms;

Anti-Sm — SSV;

Anti-RNS — jaukta sistémas saistaudu saslimSana, SSV, sistémas sklerodermija;

Anti-histonu — medikamentu inducéta SSV;

Anti-Scl70 — difuza sistémas sklerodermija;

Anti-centroméru — limitéta sist€émas sklerodermija;

Anti-Jol — juvenils dermatomiozits, polimiozits;

AntiSRP — miozits ar smagu muskulu, tai skaita kardialu bojajumu;

Anti-Mi-2 — miozits ar salidzino§$i labu prognozi.

Antifosfolipidu antivielas — lupus antikoagulants, antikardiolipidu antivielas, anti -2
glikoproteins I — var bit saistitas ar paaugstinatu arterialu vai venozu trombozu risku, asoci€jas
gan ar primaru, gan sekundaru antifosfolipidu sindromu.

Reimatoidais faktors (RF) — IgM antivielas pret IGG antivielam, tikai 5-10% pacientu ar
JIA. Ari anticitrulinéto peptidu antivielas — AntiCCP — vairak raksturigas pieaugusajiem ar
seropozitivu artritu.

Antineitrofilu citoplazmatiskas antivielas (ANCA) ir divu veidu: cCANCA pret proteinazi-3
(PR3) ir raksturiga granulomatozei ar poliangiitu, pANCA pret mieloperoksidazi (MPO) ir
raksturigs mikroskopiskam poliangitam, eozinofilai granulomatozei ar poliangiitu, ¢tlainajam
kolitam, primaram sklerotiz&josam holangitam, sistémas sarkanajai vilkédei.

HLA B27 antigéns — ir 7-10% populacijas, atrodams 90-95% kaukazieSu rases parstavju ar
ankiliz€joSo spondilitu, daudziem pacientiem ar JIA (ipaSi artrits ar entezitu), iekaisigam zarnu
slimibam, prieksgju akiitu uvettu, reaktivu artritu [11].

Reimatologija plasi tiek lietoti dazadi radiologiski izmekl&jumi:

1. Konvencionala rentgenogramma veicama gadijjumos, kad ir vienas locitavas iesaiste,

aizdomas par traumatisku bojajumu, onkologisku saslimSanu.



2. Parsvara locitavu iekaisuma izvertéSanai tiek izmantota ultrasonografijas metode (USG),
kas ir salidzinosi vienkarSa, nekaitiga, atkartojama p&c nepiecieSamibas. Ar USG metodi tiek
noteikts sinoviala skidruma daudzums, sinovialo apvalku sabiez&ums.

3. Gadijumos, kad locitava ar USG metodi nav pieejama (temporomandibularas,
sakroilealas, intervertebralas locitavas), vai ar1 iesaistita viena locitava, ka arT gadijumos, kad ar
USG metodi diagnoze nav skaidra, nepiecieSams veikt magnétiskas rezonanses izmeklgjumu
(MRI) ar vai bez kontrastvielas.

Visos gadijumos, kad ir Saubas par piclictojamo metodi, var konsultéties ar radiologu, lai
izvéletos metodi ar vismazako kaitigumu pacientam, bet maksimalu diagnostisku vértibu. Jebkuri

rezultati jaizverte kritiski, konteksta ar klinisko ainu [11].
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2. JUVENILS IDIOPATISKS ARTRITS

JIA ir biezaka autoimuna saslim$ana bérnu vecuma. Incidence svarstas no 1,6-23,0 uz
100 000 iedzivotaju, prevalence apméram 1:1000 b&rnu. Ta ir autoimiina saslimSana ar
multifaktorialu etiologiju, tai skaita ari genétisku predispoziju [8]. JIA ir izslégSanas diagnoze un
attiecas uz hroniskiem atritiem, kas sakusies Iidz 16 gadu vecumam, ilgst vairak neka 6 ned¢las,
un Kuriem nav cita zinama iemesla.

JIA ir heterogénu slimibu grupa un uz So bridi ietver 7 apakstipus: artrits ar sisteémisku
sakumu jeb Stilla slimiba (4-17%); oligoartrits (persistéjoSs un progresgjoss, 27-56%);
seronegativs poliartrits (11-28%); seropozitivs poliartrits (2—7%); artrits ar entezitu (3—11%);
psoriatisks artrits (2—11%); nediferencéts artrits (11-21%). Janem véra, ka klasifikacija var
mainities.

Kliniska aina dazadu JIA tipu gadijjuma atSkiras, tomeér vienojoSais ir hronisks artrits, kas
var manifestéties ar pietikumu, ierobezotam kustibam un sapigumu locitavas, reiz€m arl ar
hipertermiju un apsartumu. Oligoartrita pacientiem raksturigi, ka ir pietikums, bet sapes
minimalas. Savukart, ja ir artrits ar entezitu, pietikums var nebut, bet ir raksturigs sapigums
cipslu, saiSu un fasciju piestiprinasanas vietas pie kaula, t. i., entezita punktos. Kopgja pazime ir
rita stivums, reizém ta analogs — stivuma sajuta locitavas péc ilgakas s€déSanas. Sist€émiska artrita
gadijuma nereti prevalé sist€miskie simptomi, pieméram, drudzis, izsitumi u. c., artrits var noritét
subkliniski. Iesaistitas var biit jebkuras locitavas, biezak lielas — celi, pédas, plaukstas, elkoni un
gizas. Ekstraartikularas manifestacijas — sist€miskas slimibas gadijuma var tikt ietekméta
aug8ana, citu formu gadijuma augsanas traucgjumi biezak ir lokali. JIA raksturigs acu bojajums,
visbiezak prieks¢jais uveits, kas var noritét asimptomatiski.

Laboratoriskie raditaji: ickaisuma raditaji vienai dalai pacientu var biit normas robeZas.
Nav specifisku testu, kas pierada JIA, tomér tie var palidzeét lemt par slimibas apakStipu,
prognozi. RF un HLA B 27 antigéns ir butiski klasifikacija, savukart ANA ir raksturigs JIA
pacientiem ar oligoartritu, agrinu sakumu, ka ar palielina uveita risku [16].

Diagnostika parsvara biitiskakie ir radiologiskie izmekléjumi, ipasi USG un MRI.

Latvija ir apstiprinatas JIA arstéSanas vadlinijas [1], kas veidotas atbilstosi starptautiskam
rekomendacijam. Arsté$ana tiek izmantoti nesteroidie pretiekaisuma Iidzekli, reizém
sisttemiskie vai intraartikularie glikokortikoidi, slimibu modific§joSie antireimatiskie
medikamenti, visbiezak metotreksats, bet gadijumos, kad iepriek§ minéta arst€Sana nav

pietickosa, biologiskie slimibu modificgjosie lidzekli. Atkariba no slimibas aktivitates
11



kontrole pie reimatologa nepiecieSama ik 3—4 ménesus, kad tiek izveérteta slimnieka passajiita,
locitavu iekaisums, analizu rezultati, tas, ka pacients panes medikamentozo terapiju. Biitiska
ir nemedikamentoza arst€Sana, regulara arstnieciska vingroSana, nereti ari citu specialistu
palidziba, pieméram, psihoterapija pacientiem ar hroniskam sapém gadijumos, kad artrits

kombingjas ar fibromialgiju [1].
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3. SAISTAUDU SISTEMAS SASLIMSANAS

3.1. Sistémas sarkana vilkéde

Sistémas sarkana vilkéde (SSV) ir multisistémiska autoimiina saslim$ana, kam raksturigs
plass iekaisums, kas var but jebkura organa. Slimibas gaita var bat gan viegla (izsitumi,
nogurums, artralgijas), gan pat dzivibu apdraudo$a (smags nieru bojajums, CNS iesaiste).
Diagnoze tiek noteikta, izmantojot krit€rijus, tomer janem veéra, ka jebkuras slimibas kriteriji ir
izveidoti, lai atlasitu pacientus pétijumiem, un var biit iznémumi, kad diagnozes noteikSanai
pietiek ar nepilnu skaitu kriteriju (pieméram, biopsija apstiprinats SSV nefrits). Biezak
sastopamas kliniskas izpausmes (svara zudums, nogurums, drudzis, hepatosplenomegalija) nav
ieklautas kritérijos, bet tas janem veéra, nosakot diagnozi.

SSV diagnostiskie kriteriji (ACR 1982., parskatiti 1997):

1) adas eritematozi izsitumi (taurinveida erit€éma);

2) diskotdi izsitumi;

3) fotosensitivitate;

4) c¢iilas mutg;

5) artrits;

6) serozits;

7) nieru bojajums;

8) neirologisks bojajums;

9) hematologiskas izmainas (hemolitiska anémija ar retikulocitozi, leikociti < 4000/mm?,
limfociti < 1500/mm?3, trombociti < 100 000);

10) imunologiskais izmainas: (a) pozitivas anti-DNS vai b) pozitivas anti-Sm, vai c)
pozitivas antifosfolipifu antivielas, balstits uz to, ka ir > antikardiolipidu anti-1gG, -IgM, vai
pozitivs lupus antikoagulanta ITmenis vai pozitivs Treponema pallidum imobilizacijas vai
fluorescences tests);

11) pozitivas ANA.

Lai apstiprinatu SSV (jeb SLE, systemic lupus erythematosus) diagnozi, nepieciesami 4 no
11 kriterijiem [9, 17]. Pieejami un pediatrija lietojami ir art SLICC (Systemic Lupus International
Collaborating Clinics) diagnostiskie krit&ji [15].

Izmeklgjot slimnieku ar aizdomam par SSV, bitiski ir izmeklét dazadas organu sistémas
pat tad, ja nav atbilstoSu simptomu, piem&ram, noteikt diennakts proteiniiriju un mikro-
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albumindriju, veikt ehokardioskopiju, acu apskati. Savukart citi izmekl&umi ir indicéti, ja
konkr@tam pacientam ir atbilstoSas stidzibas, pieméram, MRI galvas smadzeném ar angiografiju,
ja ir aizdomas par nervu sistémas iesaisti.

ArsteSana katram pacientam tiek noteikta individuali atkariba no slimibas aktivitates un
iesaistitajiem organiem. Parsvara tiek lietots kads no imtnsupresivajiem lidzekliem, piem&ram,
metotreksats, mikofenolata mofetils, azatioprins, hidroksihlorokvins, smagakos gadijumos
intravenozais ciklofosfamids, ka ar1 glikokortikoidi, kuru deva atkariga no slimibas aktivitates.
Hidroksihlorokvins tiek rekomendéts visiem SSV pacientiem, jo ir konstatéts, ka tas samazina
recidivu risku. Nieru bojajuma gadijuma terapijas izvéle ir atkariga no biopsijas rezultata, ir
starptautiskas sist€émas sarkanas vilkédes neftita arstésanas vadlinijas [2].

Vairak neka 80 medikamenti ir saistiti ar medikamentu inducétu SSV. Partraucot

medikamentu lietoSanu, simptomi var izzust, var biit nepiecieSama arsté$ana.

3.2. Neonatalais lupus erythemathosus

Neonatalais lupus erythemathosus ir slimiba, kas attistas fetalaja perioda un izpauzas
neonatala vecuma, kad mates autoantivielas nokliist augli caur placentas asinsriti; tas ir pasivi
ieglitas autoimiinas saslimSanas modelis. Biezakas kliniskas izpausmes ir sirds bojajums ar
atrioventrikularu blokadi, iedzimtu sirdskaiti vai endomiokarda fibroelastozi, tas var but arl
dermatologiskas, hemato- un hepatologiskas.

Primaras apriipes arstam bitu japieveérS uzmaniba tam, lai pacients regulari tiktu
reimatologa novérotos, lietotu nozimé&to terapiju, izvairitos no sauloSanas. Jaseko lidzi
vakcinacijai — papildus rutinas kalendaram tiek ieteikta vakcinacija pret gripu un pneimokokiem.
Ikgadgji tiek rekomendéts veikt osteodensitometriju. Janem veéra, ka Sie pacienti ir imiinsupreséti
(medikamentu dél, un slimiba pati par sevi to nosaka), tadé] infekcijas var noritét glévak un tikt

kluidaini novértétas ka slimibas paasinajums [7].

3.3. Sklerodermija

Vards scleroderma nozimé “cieta ada”, kas ir raksturiga kliniska pazime visiem
sklerodermijas pacientiem. Sklerodermija ir sistémiska saslim$ana, kam raksturiga adas un
iek$€jo organu fibroze un vaskulopatija [5]. Sklerodermija var bt lokalizéta (plankumveida,

generalizeta, bulloza, lineara un dzila morfea), ka art sisteémiska (difliza un limitéta) [8].
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Lokalizéta sklerodermija izpauZzas ar dazadiem adas bojajumiem. Saubu gadijuma tiek
apstiprinata ar biopsijas palidzibu. Atkariba no bojajumu daudzuma, plaSuma un lokalizacijas
arstéSana var but ar lokaliem glikokortikoidiem, imiinmodulatoriem (piem&ram, takrolimu) vai
sist€émiska — ar metotreksatu, dazkart to kombingjot ar glikokortikoidiem sisteémiski.

PRES/ACR/EULAR juvenilas sistemas sklerozes (JSS) diagnostiskie Kritériji:

1) lielais kriterijs — adas skleroze / induracija proksimali no MKF locitavam;

2) lai apstiprinatu diagnozi, vél nepieciesami divi no mazajiem kriterijiem, tadiem ka adas
izmainas (sklerodaktilija, Reino fenomens), vaskularas izmainas (nagu gultnes kapilarits, pirkstu
galu cilas), gastrointestinali simptomi (disfagija, gastroezofageals reflukss), nieru bojajums
(renala krize vai arteriala hipertensija), sirds bojajums (aritmija, sirds mazsp€ja), respiratoras
sistémas bojajums (plausu fibroze, pulmonala hipertensija), neirologisks bojajums (neiropatija,
karpala kanala sindroms), serologiskas izmainas (ANA; SSC selektivas antivielas -
anticentroméras, antitopoimerazes 1 jeb Scl 70, antifibrilarina, anti-PM-Scl, anti RNS
polimerazes I vai III).

Izmeklgjot un noverojot pacientus, kuriem ir ar sist€mas skleroze, butiski ir zinat, ka
iespgjams dazadu organu subklinisks bojajums, tade€] noteikti izmekl&jumi javeic regulari,
piem€ram, urina analizes, plauSu funkciju testi, EhoKS, p&c nepiecieSamibas ari citi. Sist€mas
sklerodermijai ir raksturiga léni progresgjosa gaita, un lidz §im nav atrasti medikamenti ar

parliecinosu terapeitisko efektu [8].

3.4. Juvenils dermatomiozits, manuala muskulu spéka

izverteSana

Juvenils dermatomiozits (JDM) ir neskaidras etiologijas hroniska multisistémiska slimiba,
kam raksturigs skérssvitroto muskulu un adas iekaisums. Agrini dazadas organu sisteémas attistas
dazada smaguma perivaskulars iekaisums, kam vélak pievienojas kalcinoze. JDM diagnostika
balstas uz Bohan un Peter 5 diagnostiskiem kritérijiem (sensitivitate 50% un specifitate 90%).

JDM diagnozes apstiprinasanai ir nepiecieSami:

1) raksturigie adas izsitumi (heliotropie izsitumi vai Gottron papulas virs pirkstu, celu,
elkonu, potites locitavu ekstensoru virsmam);

2) un divi citi kritériji no turpmak ming&tajiem:

e simetrisks proksimalo muskulu vajums;
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o raksturigi adas izsitumi (heliotropa krasa acu plakstiniem, kas var kombingties ar
periorbitalu tasku, un/vai eritematozi izsitumi (Gottron papulas) virs PIF, MKF,
elkonu, celu, potisu locitavu ekstensoru virsmam,;

e asins seruma paaugstinats viena vai vairaku enzimu — KFK, ASAT, LDH, aldolaze
— Iimenis;

e EMG redzama miopatija un deinervacija, ieskaitot triadi no polifaziskiem, isiem,
maziem motoriem vienibu potencialiem; fibrilacija, pozitivi asi vilni, pieaugoss
kairinajums un atkartotas augstas vilpu frekvences;

e muskulu biopsija histologiski redzama muskulu nekroze ar dazadu skiedru garumu,
perifascikulara atrofija, degeneracija un regeneracija, iekaisuma infiltracija ar
mononuklearam $tnam, biezi ar perivaskularu izplatibu. [4]

Lai izvertetu muskulu speku, JDM gadijuma tiek izmantotas dazadas skalas, no kuram
vienkar$ak lietojama ir Kendala manuala muskulu izvertéSanas skala (skat. 2. pielikumu).
Monitorgjot slimibas aktivitati, tiek vértéts muskulu spéks, organu (tai skaita adas) bojajums, ka
ar1 muskulu enzimi. Tiek rekomendéts veikt ar1 kapilaroskopiju.

Arste$anas pamata ir kortikosteroidi, papildus tiek pievienots metotreksats, reizém papildus
arl hidroksihlorokvins, 2. linijas medikamenti ir intravenozais iminglobulins G, ciklosporins,
azatioprins, 3. lmijas ciklofosfamids, mikofenolata mofetils u. c. Papildus medikamentozai
terapijai butiska ir regulara arstnieciska vingro$ana, aizsardziba pret UV starojumu, D3 vitamins

un kalcijs.

3.5. Parklasanas sindromi, jaukta saistaudu sistémas

saslimSana

Nereti autoimiina saslimSana manifestéjas ar divu vai vairaku reimatisko slimibu — JIA,
SLE, JDM, sitémiskas sklerozes un vaskulitu — kliniskiem un/vai laboratoriskiem simptomiem.
Gadijumos, kad ir griiti definét vienu konkrétu saslimsanu, lieto terminu overlap jeb parklasanas
sindroms, no kuriem vislabak izpétita ir jaukta saistaudu sisteémas saslimSana, kurai ir konkréti
kriteriji, kas aptver dazadu saistaudu sisteémas saslimSanu simptomus, un raksturigakie no tiem ir

“desinveida” pirkstu tiiska un Reino fenomens. Raksturigas antivielas pret U1-RNS [8].
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4. PRIMARIE VASKULITI BERNU VECUMA

Vaskuliti var skart dazada izméra asinsvadus, un klasifikacija balstas uz to, kada izméra
asinsvadus parsvara boja konkréta slimiba. Lielaka dala primaro vaskulitu ir Joti retas slimibas,
par kuram triikst skaidru epidemiologisku datu bérnu populacija. Vaskulitu diagnoze apsverama
gadijumos, kad ir dazadu sistému iesaistiSanas simptomi, neskaidras etiologijas drudzis, neskaidri
izsitumi (purpura, urtikarija, nekrozes, mezglini, livedo reticularis), asinsvadu bojajumi,
neskaidri nervu sistémas centrali vai periféri bojajumi, mioziti, seroziti, pulmoniti, nieru
bojajums [8].

Primaro vaskulttu klasifikacija b&rniem:

1) parsvara lielo asinsvadu vaskulits: Takajasu arterdts;

2) parsvara vidgja izmé&ra asinsvadu vaskulits: bé&rnu nodozais poliarterits, adas poliarterits
un Kavasaki slimiba;

3) maza izméra asinsvadu vaskuliti:

e granulomatozie vaskuliti (granulomatoze ar poliangiitu (agrak Vegenera
granulomatoze), eozinofila granulomatoze ar poliangiitu (Cérdza—Strausas
sindroms));

e negranulomatozie vaskuliti (Henoha Senleina purpura, mikroskopiskais poliangits,
hipokomplementari urtikarais vaskulits);

4) citi vaskuliti:

e Behceta slimiba;

e vaskuliti, kas asocieti ar HbsAg, malignitati, medikamentiem, ieskaitot
hipersensitivo vaskulitu;

o vaskuliti, kas asociéti ar diftizam saistaudu slimibam;

e izol&ts centralas nervu sisteémas vaskulits;

o Kogana sindroms;

o ncklasificéts vaskulits [14].

Biezakie bérnu vecuma ir Henoha Senleina purpura un Kavasaki slimiba.

Henoha Senleina purpura ir biezaka no primarajiem vaskulitiem bé&rniem, un tai
raksturigi hemoragiski noteiktas lokalizacijas izsitumi un normals trombocitu skaits asinis
(krit€rijus skat. 4.2. tabula). Parsvara purpurai raksturiga paslimitgjosa gaita, tomer nereti var bt

nepiecieSama simptomatiska terapija, lai mazinatu tiisku, hemoragijas, ka arT dazkart slimibas
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komplikacijas var but dzivibu apdraudosas, pieméram, asinoSana no kunga-zarnu trakta vai nieru
bojajums. Terapija reizé€m tiek lietoti glikokortikoidi.

Henoha Senleina purpuras diagnostiskie kriteriji:

1) pamatkritérijs — purpura (parasti palpéjama un pacelta) vai petehiali, ekhimozi
asinsizpluadumi galvenokart uz apaks§¢jam ekstremitatém un gluteus rajona;

2) un vismaz viens no sekojoSiem kriterijiem: sapes védera; histologiski apstiprinats
leikociktoklastisks vaskulits vai glomerulonefrits ar IgA (parsvara) depozitiem; artrits vai
artralgijas; nieru bojajums (proteinarija: > 300 mg/24h vai albumina / kreatinina attieciba > 30
mmol/mg urina pirmaja rita porcija; hematiirija: > 5 eritrociti redzes lauka vai eritrociti urina
sedimenta, vai > 2+ uz ekspresdiagnostikas strémeles) [14].

Kavasaki slimibas diagnostiskie kriteriji ir nespecifiski, bet diagnozi nosaka noteiktu
simptomu kopums, reizém iesp&jama ari nepilna Kavasaki slimiba:

1) pamatkriterijs — drudzis > 5 dienas, kas nereagé uz antibakterialu terapiju;

2) un vismaz 4 no Sadiem kriterijiem: bilaterals (nestrutojoss) konjunktivits, akiits
priek$&jais uveits; polimorfi (eritematozi) izsitumi — galvenokart no 5. slimibas dienas, izteiktak
perineali, kam seko adas deskvamacija; mutes un liipu izmainas — erit€éma, sausums, plaisas un
asinoSana, lobiSanas, “zemenu” meéle, diftuza orofaringeala glotadas erit€ma; ekstremitasu
izmainas — plaukstu un pédu taska; cervikala limfadenopatija [14].

Citi kliniskie simptomi var biit gastrointestinali (diareja, vemsana, sapes védera), artrits,
urina analiz€ — leikocitoze (bakteriologiskais uzsgjums — negativs), akiitas sapes zultspiisla rajona
(zulstptsla hydrops) un BCG rétas vieta — erittma un induracija. Laboratoriski konstate
paaugstinatus iekaisuma raditajus (EGA, CRP, leikociti), samazinatu hemoglobina limeni, ir
raksturiga trombocitoze (500 000-1 000 000), kas maksimumu sasniedz no 2. lidz 3. nedélai.

Slimo bérni, galvenokart lidz 5 gadu vecumam, bet saslimSana nav izslégta ar citas
vecuma grupas. SaslimSanas maksimums ir 11-12 méneSu vecuma. Zidainiem, kuriem ir
nezinamas etiologijas drudzis, kas ilgst vairak par 5-7 dienam, un laboratoriski ir paaugstinati
iekaisuma raditaji, nepiecieSams diferencét nepilnu Kavasaki slimibu. Kavasaki slimibas
komplikacijas ir dilatacijas un aneirismu veidoSanas koronarajos asinsvados, kas sak prezentéties
no 10. Iidz 14. slimibas dienai. Bitiski ir So slimibu diagnosticét lidz 10. slimibas dienai un
uzsakt arsteéSanu ar IVIG un aspirinu, reiz€m papildus nepiecieSama arst€Sana ar
glikokortikoidiem sist€miski. NoveroSanu parsvara veic bérnu kardiologs.

Bitiski, ka 11 ménesus péc IVIG tiek rekomendéts neievadit masalinu un vgjbaku vakcinas

[13].
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5. AUTOIEKAISIGAS SLIMIBAS

Autoiekaisigas saslimsSanas jeb periodiskie drudzi pirmo reizi ir aprakstiti 1997. gada, kad
atrada, ka So slimibu grupai nav raksturigas asociacijas ar HLA un specifiskas autoantivielas
atskiriba no autoimiinam slimibam, bet periodisko drudzu slimibam tika pieraditas noteiktas génu
mutacijas.

Galvenas periodisko drudZu pazimes: drudzis, epizodes atkartojas, katras epizodes norise
ir iepriek§ paredzama, no simptomiem brivi periodi, nav respiratoro simptomu, bijusi lidzigi
gadijumi gimeng, epizodes laika ir leikocitoze un paaugstinati ickaisuma raditaji, trigeri-
imunizacija, traumas, stress [12].

Periodisko drudZu pieméri — tris monogénas slimibas:

1) gimenes Vidusjuras drudzis (Familial Mediterranean fever (FMF));

2) mevalonkinazes deficits (Mevalonate-kinase deficiency (MKD));

3) tumoru nekrozes faktora receptoru asociétais periodiskais drudzis (Tumour necrosis
factor (TNF) receptor-associated periodic syndrome (TRAPS)).

Stm slimibam raksturigi periodiski iekaisuma simptomi, peksni sacies drudzis +
paaugstinati iekaisuma raditaji + dazadas citas manifestacijas, pieméram, izsitumi, serozits
(peritonits, pleirits), limfadenopatija, artrits. Slimibas paasinajumu starplaikos parasti ir
bezsimptomu periods, kam raksturiga normala augSana un pilniga iekaisuma raditaju
normalizé$anas [20].

Periodiskais drudzis, kam pagaidam nav atrasta genétiska mutacija: periodiskais drudzis,
aftozs stomatits, faringits un adenits (PFAPA): parasti sakas pirms 5 gadu vecuma un 5 gadu
laika mazinas; drudzis ik 4-6 ned€las; drudza epizodes ilgst 1idz 5 dienam; var bt saistits ar
vems$anu, sliktu diiSu, sapém védera un galvas sapém; kultiiras no rikles ir negativas; terapija
iesp€jama ar vienreizgju prednizolona devu, tacu tas var saisinat intervalus starp epizodém; citas

terapijas metodes — tonsillektomija + adenektomija, cimetidins [11].
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6. NEIEKAISIGI MUSKULOSKELETALU SAPJU
IEMESLI

Daudziem bérniem ar muskuloskeletalam sapém ta ari neizdodas atrast konkrétu sapju
celoni.

Augsanas sapes — parasti 4-10 gadus veciem bérniem, krampjveidigas sapes apaksstilbos,
kuru dél ir traucéts miegs. Dienas laika stidzibu nav, izmekl&Sana bez patologiskas atrades.

Fibromialgija — hronisks generalizéts sapju sindroms. Var kombinéties ar hronisku, tai
skaita reimatologisku, saslimSanu.

Diagnostiskie kritériji bérniem:

1) lielie kriteriji — generalizétas muskuloskeletalas sapes 3 dazados kermena rajonos vismaz
3 ménesus; patologija netiek atrasta; normali analizu rezultati; jutigi vismaz 5 no 18 trigera
punktiem;

2) mazie kriteriji — nogurums, slikts miegs, galvassapes, hroniska trauksme, kairinato zarnu
sindroms, sapes ietekmé& laika apstakli, subjektiva sajita par miksto audu pietikumu, sapes
ietekme stress un uztraukums, parestézija, aktivitates ietekmée sapes.

Lai noteiktu diagnozi, jabut 4 lielajiem + 3 mazajiem vai 3 lielajiem + 4 sapigiem punktiem
+ 5 mazajiem kritérijiem [19]. 1990. gada ASV Reimatologijas koledza (ACR — American
College of Rheumatology) izstradaja FM diagnostiskos kritérijus pieaugusajiem, kas tika
atjauninati 2010. un 2016. gada, tomer tie nav apstiprinati lietoSanai bérniem [18].

Kompleksais regionalo sapju sindroms — I tips: hroniskas sapes periféra ekstremitate,
raksturiga allodinija, hiperalgézija, sapju neatbilstiba objektivajai atradei, raksturigs piettikums,
sviSanas izmainas, ekstremitate var kliit v€saka, mainities krasa; II tipa gadijuma procesu inducé
nerva bojajums, bet kliniska aina var neatbilst bojata nerva inervacijas zonai [11].

Hipermobilo locitavu sindroms — sapes locitavas izraisa palielinata to lokaniba, parsvara
sapes péc fiziskam aktivitateém. Jaizslédz genétiski hipermobilitates iemesli, pieméram, Elera
Danlosa, Marfana sindroms u. ¢. Hipermobilitati parsvara noverte, izmantojot Beitona skalu [11].

Neiekaisigi muskuloskeletalu sapju iemesli var but ari dazadas ortop&diskas slimibas,
pieméram, Slatera slimiba, Pertesa slimiba u. c. osteohondropatijas, parslodzes, iedzimtas

slimibas, t. Sk., piem&ram, mukopolisaharidozes.
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1. pielikums

PGALS muskuloskeletalais skrinings (Foster et al., 2013)

Skrininga jautajumi:

e Vai tev (vai tavam b&rnam) ir kadas sapes vai stivums locitavas, muskulos vai mugura?
e Vaitev (vai tavam bérnam) ir griitibas pasam apgerbties bez citu palidzibas?
e Vai tev (vai tavam b@rnam) ir griitibas iet (uz skolu)?

SKkrininga manevri

Kas tiek izvértets

Novérot bérna staju
(no priekSas, aizmugures un
saniem)

Staja un kermena konstitticija

Adas izsitumi — pieméram, psoriaze

Deformacijas — pieméram, dazads kaju garums, kaju
asis, skolioze, locitavu pietukums, muskulu
samazinasanas

Novérot bérna gaitu un likt staigat
uz papéziem un uz pirkstgaliem

Potites, subtalaras, vidustarsalas un pedu pirkstu
locitavas

P&du novietojums (verot, vai ir normalas pedu
gareniskas velves, staigajot uz pirkstgaliem)

“Turi rokas sev taisni prieksa” e Plecu locitavu fleksija
e Elkonu locitavu ekstensija
e Plaukstu ekstensija
e Pirkstu siko locitavu ekstensija
“Pavers delnas uz augsu un savelc e Plaukstu supinacija
plaukstas dare” e Elkona supinacija
e Pirkstu mazo locitavu fleksija
“Saliec kopa raditajpirkstu un e Roku veikliba
1kSki” e Pirkstu un k§ka mazo locitavu koordinacija un
funkcionalais satveriens
“Savieno pirkstu galus” e Roku veikliba
e Pirkstu un 1kS§ka mazo locitavu koordinacija
Saspiest metakarpofalangealas e Metakarpofalangealo locitavu novertejums
locitavas, lai parbauditu jutigumu
“Saliec savas plaukstas kopa” ar e Pirkstu mazo locitavu ekstensija
palmaram un dorsalam virsmam e Plaukstas locitavas ekstensija un fleksija
e FElkona fleksija
“Pasniedzies un “pieskaries e Elkona ekstensija
debesim” un paskaties uz e Plaukstas locitavas ekstensija
griestiem” e Plecu abdukcija
e Kakla ekstensija
“Saliec savas rokas aiz kakla” e Plecu abdukcija
e Plecu argja rotacija

Elkona fleksija

Sajiiti izsvidumu cela locitava
(patellas balotacija, krusteniska
fluktuacija)

Izsvidums cela locitava (nelielu izsvidumu var nesajust, veicot
patellas balotacijas testu)
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1. pielikuma turpindajums

Aktivas kustibas cela locitavas
(fleksija, ekstenzija) un ir/nav
krepitacija

Celu fleksija
Celu ekstensija

Pasivas kustibas gtizu locitavas
(celis saliekts 90 gradu lenkt un
giizas ieks$gja rotacija)

Guzas fleksija un ieksg€ja rotacija

“Atver plasi muti un ieliec taja
savus tris pirkstus”
(Skerseniski)

Temporomandibularas locitavas (arT zokla kustibu
novirze)

“Pamégini pieskarties ar ausi
savam plecam”

Mugurkaula kakla dalas fleksija

“Noliecies uz priekSu un pieskaries
kaju pirkstgaliem”

Mugurkaula kriiSu un jostas dalu fleksija (parbauda ari,
vai nav skolioze
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2. pielikums

Manuala muskulu novértesana (Kendala skala)

IZVERTE TIKAI LABO PUSI*

8 MUSKULU GRUPAS
(MMT8 — manualo muskulu tests 8)

10

1. Kakla saliecgji (fleksori)

2. M. deltoideus (plecu abdukcija)

3. M. biceps brachii (apaksdelma saliekSana jeb
fleksija)

4. Plaukstas atliecgji (ekstensori)

5. M. gluteus maximus (gtizas ekstensija)

6. M. gluteus medius (giizas abdukcija)

7. M. quadriceps (guzas saliekSana jeb fleksija)

8. P&du atliecgji jeb ekstensori

KOPA
Robezas no 0 Iidz 80

* Atzimét ar X attiecigaja lauka.

Muskulu testéSana

. Kakla saliec&ji: pacients gul uz muguras, pacel galvu no gultas un mégina noturét. Arsts
mégina noliekt galvu, pacients pretojas un nelauj arstam to izdarit.

M. deltoideus (pleca abdukcija): pacientam pacelta taisna roka, pleca abdukcija. Arsts mégina
roku noliekt uz leju, pacients pretojas.

M. biceps brachii (apaksdelma fleksija): pacienta roka saliekta elkona locitava, arsts mégina
to iztaisnot, pacients pretojas.

. Plaukstas atliecgji: pacienta plauksta saliekta ekstensija, arsts mégina to iztaisnot, pacients
pretojas.

M. gluteus maximus (gtzas ekstensija): pacients gul uz v&dera, kaja saliekta celi, pacients
mégina pacelt visu k@ju gaisa un to noturét, arsts mégina to noliekt, pacients pretojas.

M. gluteus medius (giizas abdukcija): pacients gul uz saniem, pace] celi iztaisnotu kaju un
mégina to noturét, arsts mégina to noliekt uz leju, pacients pretojas.

M. quadriceps (guzas fleksija): pacients séz, kajas nolaistas no gultas, un mégina pacelt taisnu
kaju un to noturgt, arsts mégina to saliekt celi, pacients pretojas un mégina noturét kaju
taisnu.

. P&du atliecgji: pacients atliec pedu, pirkstu galus vérSot uz sevi, mégina to noturét, arsts
mégina to nolaist, pacients pretojas.
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Vertgjums 0-10:
Nav kustibu - 0
Kustibas horizontala plakne:

Veic dal&ju kustibu apjomu........cccevveviiieiiiieiiiie e 1
Veic pilnu kustibu apjomu.........ccccvvieiiiiinicnineen, 2
Veic pilnu kustibu apjomu ar pretestibu vai..........cccceveees 3
Veic pilnu kustibu apjomu un notur pret pretestibu........... 4
Antigravitates pozicija:

Pakapeniski atlaiz ekstremitati no testa pozicijas.............. )
Notur testa poziciju bez papildu pretestibas............cccc...... 6
Notur testa poziciju pret vieglu 11dz vid&ju pretestibu....... 7
Notur testa poziciju pret videju pretestibu.........ccceeevveennen. 8
Notur testa poziciju pret vid&ju lidz stipru pretestibu........ 9
Notur testa poziciju pret stipru pretestibu..........cccoceeeeene 10

[Kendall et al., 1993]
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