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BAKGRUNN

e Juvenil systemisk sklerose (jSSc) er en meget sjelden systemisk bindevevssykdom karakterisert av
vaskulopati, immun dysregulering og fibrotisk bindevevsdannelse i hud og indre organer

e Sykdommen er heterogen, med et variabelt klinisk bilde og prognose

e Man klassifiserer ofte pasienter basert pa grad av hudforandring i i) diffus type, ii) begrenset type og
iii) en mindre undergruppe uten hudforandringer (systemisk sklerose sine skleroderma)

o Arliginsidens hos barn er anslatt til 0,27 per million barn i en britisk populasjon?, og prevalens 1 av 1
million barn basert pa en amerikansk database?

e 2-10 % av alle tilfeller med systemisk sklerose debuterer i barnealder?

e Prevalensen hos voksne i Norge er 13/100.000. Hos barn med debut fgr 10 ars alder er
kignnsforskjellen mindre enn hos voksne med rundt 36% gutter?, mot over 80% kvinner i
voksenpopulasjonen

KLINISKE MANIFESTASJONER

RAYNAUDS FENOMENER

e  Forekommer hos >90% av alle med jSSc, og er ofte debutsymptomet>”’

e  Er karakterisert av episodiske anfall med digital iskemi som respons pa kulde eller stress. Anfallet er
oftest 3-fasisk med en initial iskemisk fase med blek eller cyanotisk hud etterfulgt av en hyperemisk
fase med rg@dhet pga rask retur av blod til huden

HUD OG SLIMHINNER

e Sklerotiske hudforandringer forekommer hos de fleste pasienter med jSSc (95%)’
o Diffus kutan form (dcSSc) er karakterisert av proksimal hudsklerose og er hyppigere hos barn
(opptil 60-90%).7 8 Kun 17% av voksne med systemisk sklerose har diffus type
o Begrenset kutan form (IcSSc) er karakterisert av hudaffeksjon distalt for knaer og albuer, samt
ansikt. 10-40% av barn har denne typen.
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e Puffy hands er en betegnelse pa diffust hovne hender, som fglge av gdem, og skyldes ikke
artritter/tenosynovitter. Ofte er dette et tidlig symptom pa sykdommen.

Puffy hands og iskemisk avbleking av fingre. Fra: https://musculoskeletalkey.com/raynauds-phenomenon-and-systemic-sclerosis/

e Digitale sdr og ulcerasjoner, pitting scars®
o Iskemiske sar typisk distalt for PIP-ledd, oftest pa fingertuppen/pulpa men og pa
ekstensorsiden av fingre og PIP-ledd
Smertefulle
Pitting scars (punktformige arr) er sma, runde digitale lesjoner med hyperkeratose. Disse
forandringene er hyppigst forekommende pa fingertuppene, som et resultat av tidligere
digitale sar/ulcerasjoner

Pitting scars hos en ung gutt. Ghosh, Sudip et al. (2012). Mucocutaneous and Demographic Features of Systemic Sclerosis: A

Profile of 46 Patients From Eastern India. Indian journal of dermatology.
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o Kan ofte vaere synlige eller palpable, men noen ganger trenger man en rgntgenundersgkelse
for a stille diagnosen.
e Telangiektasier forekommer sjelden hos barn med jSSc

e Pigmentforandringer «salt and pepper» med flekkvis hypo- og hyperpigmentering av huden.

MAGE/TARM

e Nesten alle pasienter med systemisk sklerose har pavirkning av mage/tarmsystemet, og plagene gker
ofte over tid
e  (Psofagusdysmotilitet
o Symptomer i form av svelgvansker (24%) og refluks (30%)’
e  GAVE: gastric antral ventricular ectasia som fgrer til blgdninger i ventrikkelen.
o Presenterer seg oftest som jernmangelanemi
e Malabsorbsjon
o Vekstsvikt, vekttap, ernaeringssvikt
e Avfgringslekkasje
e  Primaer bilicer cholangitt

MUSKEL/SKJELETT

e Artritt / artralgi
o Artritter forekommer hos rundt 1/37
o Hyppigst i hender og fingre, men forekommer ogsé i albuer, ankler og knaer®
o Kan veere destruktive
o Artralgier forekommer hos 24-97%%°
e Tenosynovitt «Tendon friction rubs» med krepitasjoner over sener
e  Myositt
o  Gir typisk proksimal muskelsvakhet (skuldre og hofter) og forhgyede muskelenzymer
o Oftestiform av en relativt mild myopati
e (Osteoporose
e  Kontrakturer
o Kan skyldes bade hudsklerose, leddaffeksjon, kalsinose, tenosynovitt

LUNGER

e Interstitiell lungesykdom ILD
o Hos 23% ved jSSc mot opp mot 36% av voksne med sykdommen

HJERTE

e  Pulmonal arteriell hypertensjon PAH
o Forhgyet trykk i lungekretslgpet forarsaket av sykdom i prekapillaere arer
e  Pulmonal hypertensjon PH
o Forhgyet trykk i lungekretslgpet som inkluderer PAH, men som og kan vaere forarsaket av ILD,
kronisk tromboembolisk sykdom eller annen lungesykdom
e  Mpyokardiell fibrose
e  Perikardeffusjon

NYRER

e  Skleroderma nyrekrise er sjeldnere hos barn enn voksne (0-4% mot 7%)” 1
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Karakterisert av kraftig stigende blodtrykk og raskt fallerende nyrefunksjon
Alvorlig komplikasjon som typisk oppstar de fgrste 2-3 arene med sykdommen, hyppigst hos
pasienter med diffus kutan form og anti-RNA polymerase Il

o Symptomer som skyldes hypertensjon i form av hodepine, kvalme, synsforstyrrelser og
kramper

KLASSIFIKASJONSKRITERIER

e  Preliminzere klassifikasjonskriterier for juvenil systemisk sklerose ble publisert i 20072

e Dette kriteriesettet krever oppfylt majorkriterium — hudsklerose proksimalt for
metakarpofalangealleddene, og inkluderer saledes ikke jSSc sine skleroderma og preskleroderma

e 12013 ble det utarbeidet nye ACR/EULAR kriteriesett, laget for & inkludere pasienter med tidlig
sykdom og beskjeden hudaffeksjon, og dette er vist & ha hgyere sensitivitet enn tidligere kriteriesett!?

e ACR/EULAR klassifikasjonskriterier fra 2013 er validert for voksne med SSc, og validering er underveis i
jSSc. Preliminaere data viser at 81-84% av pasienter med jSSc fyller ACR/EULAR kriteriene, mot 42-68%
som fyller de preliminare juvenile kriteriene*

e ACR/EULAR kriteriene er ikke diagnostiske kriterier, og diagnosen kan stilles selv om man ikke
oppfyller klassifikasjonskriteriene.

Preliminaere PRES/ACR/EULAR klassifikasjonskriterier for juvenil

systemisk sklerose (2007)

Major kriterium Hudsklerose proksimalt
(obligatorisk) for MCP-rekke
Minor kriterier Hud Sklerodaktyli (distalt for MCP-rekke)
Vaskulatur Raynauds fenomener
Patologisk kapillaroskopi av neglesenger
Gastrointestinaltraktus Dysfagi
Gastrogsofageal reflux
Nyre Nyrekrise
Nydebutert arteriell hypertensjon
Hjerte Arytmi
Hjertesvikt
Lunge Lungefibrose (HRCT eller rgntgen)
Muskel/skjellet «Tendon friction rubs»
Artritt
Myositt
Nevrologi Nevropati
Karpal tunnel syndrom
Serologi ANA

SSc-spesifikke antistoff:
Anti-Centromer, antitopoisomerase |
(anti-Scl70), antifibrillarin, anti-PM-Scl,
anti-RNA polymerase | eller llI
Krav for diagnose:
1 major + 2 minor-krtierier
Symptomdebut innen 16 ars alder

Oversatt fra «The Pediatric Rheumatology European Society/American College of Rheumatology/European League against
Rheumatism provinsional classification criteria for juvenile systemic scleroses. Arthritis Care & Research; 2007
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Domene Subdomene Vekt
Hudsklerose proksimalt for MCP-rekke 9
Hudfortykkelse fingre (tell kun den Puffy fingre 2
hgyeste score) Sklerodaktyli distalt for MCP-ledd 4
Fingertupplesjoner (tell kun den Digitale ulcera 2
hgyeste score) Pittingarr 3
Telangiektasier 2
Patologisk kapillaroskopi 2
Lungeaffeksjon Pulmonal arteriell hypertensjon og/eller 2

interstitiell lungesykdom
Raynauds fenomener
SSc-relaterte autoantistoff Anti-Centromer 3
Anti-topoisomerase | (anti-Scl70)
Anti-RNA polymerase Il
Kriteriene skal ikke brukes hos pasienter som har annen sykdom som bedre kan forklare
tilstanden (for eksempel generalisert morfea, eosinophil fascitt, nefrogen systemisk fibrosering,
scleroderma diabetikorum, skleromyxgdem, erythromyalgi, porfyri, lichen sclerosus, graft-
versus-host disease, diabetisk cheiroartropati)

Pasienter med total score 29 klassifisere oppfyller klassifikasjonskriteriene for systemisk
sklerose

Oversatt fra “2013 classification criteria for systemic sclerosis: an American college of rheumatology/European league against rheumatism
collaborative initiative”. Ann Rheum Dis 2013

UTREDNING OG OPPF@LGING

Det er utarbeidet konsensusbaserte anbefalinger for oppfalging og behandling av pasienter med jSSc, via
SHARE (Single Hub and Access point for paediatric Rheumatology in Europe) initiativet?

L S Agreement%

Alle barn med mistenkt jSSc bgr henvises spesialisert pediatrisk 4 D 100
revmatologisenter
Alle pasienter med raynauds fenomener bgr utredes med 3 C 80

kapillaroskopi og ANA. Hvis kapillaroskopi og/eller ANA er positiv bgr

de fglges regelmessig opp

Standardisert hud-score verktgy bgr brukes i utredning og oppfelging 4 D 100
av jSSc. Modifisert Rodnan skin score (mRSS) kan brukes, men det er

behov for tilpasning og validering for bruk hos barn

Juvenile systemic sclerosis severeity score (J4S) kan brukes for a 4 D 100
vurdere alvorligheten, men trenger a valideres
Lungefunksjonstester, inkludert DLCO, og HRCT bgr brukes for a 3 C 100

oppdage og kartlegge ILD. Lungefunksjonstester anbefales for a fglge
respirasjonsfunksjon

Pasienter med jSSc bgr fglges hver 6. maned med DLCO, ekko cor, 4 D 90
nyrefunksjon og mRSS

L: level of evidence, S: strength of recommendation

Oversatt fra Foeldvari | et al, Consensus-based recommendations for management of juvenile systemic sclerosis, Rheumatology, April 2021
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KLINISK UNDERS@KELSE

e Hgyde, vekt, blodtrykk, temperatur

e Generell organstatus
e Lleddstatus
e Kartlegging av hud

o

o

o

o

Registrering av sklerose og modifisert Rodnan skin score (mRSS)- se vedlegg 1
Telangiektasier

Pitting arr og @vrige sar

Patologi ved neglesenger

e Krafttest ved mistanke om myosittkomponent (standardisert, for eksempel MMTS)

e 6 minutters gangtest (stgrre barn)

e Pasienter med hgy risiko for nyrekrise (diffus SSc, anti-RNA polymerase Ill og rask hudprogresjon) bgr

informeres om risikoen for nyrekrise, selv om dette ses sjeldnere hos barn enn voksne

BLODPR@VER

e Generelle: hematologi, SR og CRP, nyre- og leverfunksjon

o Thyroideaprgver, elektrolytter, vitamin D

e Infeksjonsutredning (CMV, EBV, parvovirusserologi)
e Muskelenzymer (CK, LD, ASAT, ALAT)
e  Pro-BNP og urat (inngar i DETECT-kalkulator som brukes for a vurdere risiko for PAH)

e Immunologi

@)

o

URINPR@VE

ANA med undergrupper
Systemisk sklerosespesifikke antistoff!®
=  Anti-Centromer - Assososiert med |cSSc, lang sykehistorie med Raynaud, alvorlig GlI-
sykdom og fare for PAH
= Anti-Scl70 - assosiert med dcSSc, kort sykehistorie med raynaud og progredierende
hudfibrose samt ILD
=  Anti-RNA polymerase lll - Assosiert med dcSSc, nyrekrise og malignitet
*  Anti-Pm-Scl 75/100 - Overlap syndrom og myositt
=  Anti-RNP — overlap syndrom, myositt og artritt
=  Ved vedvarende mistanke om jSSc tross ovenfor nevnte antistoff bgr man utvide
med fglgende (analyseres ved OUS):
o  Anti-fibrillarin - dcSSc, PAH, myositt
o Anti-Th/To - 1cSSc, PAH, ILD

e  Urinstix med kvantitering av protein/kreatinin ratio ved hver kontroll

e Normotensiv skleroderma nyrekrise forekommer og defineres som 50% stigning i serum-kreatinin fra

utgangsverdi, eller 20% over gvre normalgrense + en av fglgende:

=  Proteinuri >2+ pa urin stix

*  Hematuri >2+ pa urin stix eller >10 r@de blodceller per synsfelt ved mikroskopi
*  Trombocytter <100 x 10”L

KAPILLAROSKOPI

o Skal utfgres pa alle hvor det mistenkes jSSc
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o Over 90% av voksne pasienter med SSc har patologisk kapillaroskopi®, og mye tyder pa at dette

ogsa gjelder minst like mange av barna'’” 18

Primary Raynaud Phenomenon Secondary Raynaud Phenomenon

Rheumatology (Oxford), Volume 52, Issue 11, November 2013, https://doi.org/10.1093/rheumatology/ket153

BILLEDUNDERS@KELSER

® Rgntgen av affiserte omrader hvis mistanke om kalsinose

e  HRCT av lunger hos alle ved diagnose og ved indikasjon (vurdere ILD-progresjon, behandlingseffekt,
tilkommet tungpust, fallende lungefunksjon eller gassdiffusjon, vurderes ved arlig kontroll)

e Rask progresjon av hudforandringer, kort sykdomsvarighet, anti-Scl70 og tegn til systemisk
inflammasjon er assosiert med ILD-progresjon, vurder HRCT hver 6. maned hos denne pasientgruppen

e  Rgntgen gsofagus ved symptomer fra Gl-traktus eller for diagnostisk avklaring

e MR Iar ved mistanke om myosittkomponent

LUNGEFUNKSJONSTESTER

e FVC, FEV1 og DLCO ved diagnose og hver 6. maned*?

EKKO COR

e Hos alle pa diagnosetidspunkt, med spesielt fokus p& estimert pulmonalarterietrykk?®

e  SHARE anbefaler kontroll ekko cor hver 6 mnd., vurderes spesielt hos pasienter med rask progresjon
av hudforandringer, ILD, anti-Centromer antistoff eller tungpust.

e  DETECT kalkulatoren er ikke validert for barn. Hvis man likevel gnsker a bruke denne (for eksempel pa

stgrre ungdom) inngdr mal pa hgyre atrium areal (cm2) og hastighet pa trikuspidalklaff tilbakestrgm
(TR velocity i m/s), samt verdier pa Pro-BNP og urat, DLCO% og FVC%

EKG ved diagnose og hver 6. maned

BIOPSI

e  Muskelbiopsi ved mistanke om myositt, oftest av larmuskulatur, avhengig av MR-funn
e Nyrebiopsi anbefales nar blodtrykket er normalisert ved skleroderma nyrekrise

MAL FOR SYKDOMSAKTIVITET, RESPONS OG REMISJON

e Det finnes per i dag ikke validerte scoringssytemer for jSSc
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https://www.suspectpahctd.com/DETECT/
https://doi.org/10.1093/rheumatology/ket153

e Modifisert Rodnan skin score (mRSS) er et enkelt og tilgjengelig scoringsverktgy for hudaffeksjon
(vedlegg 1). Medianverdier hos barn virker & vaere hgyere hos friske barn enn hos voksne?’.

e  The Juvenile systemic sclerosis severity score (J4S) anbefales brukt for kartlegging av alvorlighetsgrad
av indre organmanifestasjon. 2! Denne finnes som kalkulator tilgjengelig pa nett.

BEHANDLING

OVERORDNEDE PRINSIPPER

e Behandlingen ma styres av spesialisert senter. Det er gnskelig at pasienter med diagnosen, eller sterk
mistanke om diagnosen, henvises til en «second opinion» pa revmatologisk avdeling, Rikshospitalet

e Tilneermingen ma veere multidisiplinaer og inkluderer barnelege/revmatolog, lungelege, hjertelege,
hudlege, fysioterapeut og ergoterapeut

e Siden sykdommen er sa sjelden hos barn, er behandlingsprinsippene basert pa kunnskap om voksne
med sykdommen

e Det er utarbeidet egne anbefalinger for ergoterapi og fysioterapi ved tilstanden, samt egne

ergoterapianbefalinger for Raynaud syndrom

e  For vaksinasjon, se faglige anbefalinger for vaksinasjon ved juvenil SLE

e  For medikamentell tilnaerming til pasientgruppen, se tabell 1 og figur 6 nedenfor:

e Siden skleroderma nyrekrise er svaert sjelden hos barn, er det generell konsensus for bruk av
kortikosteroider i den aktive inflammatoriske fasen, og ifglge SHARE anbefalingene bgr man starte
med steroider ved diagnose®. Det er ingen konsensus om dosering, sa i de fleste tilfeller er det naturlig
med lavdose prednisolon 0,1-0,2 mg/kg. Hos voksne unngar man hgyere prednisolondose enn
10mg/d@gn basert pa registerstudier som tyder pa gkt risiko for skleroderma nyrekrise ved hgyere
dosering. Vaer ekstra oppmerksom ved positiv anti-RNA pol IlI
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https://m.medicalalgorithms.com/disease-severity-score-of-la-torre-et-al-for-juvenile-systemic-sclerosis
https://oslo-universitetssykehus.no/fag-og-forskning/nasjonale-og-regionale-tjenester/nasjonal-kompetansetjeneste-for-barne-og-ungdomsrevmatologi/ergoterapi-ved-juvenil-sklerodermi
https://oslo-universitetssykehus.no/seksjon/Nasjonal-Kompetansetjeneste-for-Barne-og-Ungdomsrevmatologi/Documents/Faglige%20anbefalinger/2021-Fysioterapi%20ved%20juvenil%20sklerodermi.pdf
https://oslo-universitetssykehus.no/seksjon/Nasjonal-Kompetansetjeneste-for-Barne-og-Ungdomsrevmatologi/Documents/Faglige%20anbefalinger/2018-Ergo-Faglig%20anbefalinger%20for%20Raynauds.pdf
https://oslo-universitetssykehus.no/seksjon/Nasjonal-Kompetansetjeneste-for-Barne-og-Ungdomsrevmatologi/Documents/Faglige%20anbefalinger/2020-%20Vaksinasjon%20SLE.pdf

L N N
L J
Tabell 1: SHARE anbefalinger vedrgrende behandling av jSSc L Agreement%
HUD
Systemiske steroider i kombinasjon med DMARDs, er nyttig i den 4 100
aktive inflammatoriske fasen vd jSSc
Ved diagnose bgr et systemisk, immunmodulerende medikament, 4 100
som metotreksat, vurderes
Hvis ikke respons pa metotreksat, bgr man vurdere a legge til et 3 90
annet medikament (feks MMF)
Cyclofosfamid kan brukes til & behandle hjerte- og/eller 4 10
lungeaffeksjon
lloprost kan brukes til 8 behandle Raynaud og iskemiske sar 3 90
Ved New York stage Il PH, og/eller behandlingsresistente digitale 3 100
sar, bgr bosentan vurderes
EKSPERIMENTELL BEHANDLING
bDMARDs, spesielt tocilizumab eller rituximab, bgr vurderes i 4 100
alvorlige tilfeller
Autolog stamcelletransplantasjon er et alternativ hos pasienter 2a2b 100

med progressiv sykdom som ikke responderer pa
immundempende behandling

L; level of evidence, S; strength of recommendation, MMF; mykofenolat mofetil, PH; pulmonal hypertensjon, bDMRADs; biologiske

DMARDs

Oversatt fra Consensus-based recommendations for the management of juvenile systemic sclerosis
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FOLLOW-UP
see “Stable
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ASCT: autolog stem cell transplantation, CPM; cyclophosphamide, IdCs; low dose corticosteroids, MMF; mykofenolatmofetil,
MTX; methotrexate, J4S; juvenile systemic sclerosis severity score, symptomatic drugs; calcium channel blockers,
phosphodiesterase type 5 inhibitor, angiotensin converting enzyme inhibitors, proton pump inhibitor, prokinetics

Hentet fra: Foeldvari |, Culpo R, Sperotto F, et al. Consensus-based recommendations for the management of juvenile systemic
sclerosis. Rheumatology (Oxford, England) 2021;

RAYNAUD 322

e Unnga utlgsende faktorer som ungdig kuldeeksponering, rgyking og psykisk stress
e  Bruke hansker, votter, varme sokker og sko

e Alle pasienter bgr henvises til ergoterapeut for radgivning og varmehjelpemidler (varmehansker/saler)

hvis ngdvendig. Se faglige anbefalinger for ergoterapi ved juvenil sklerodermi

e Ved behov for medikamentell behandling er kalsiumblokker best dokumentert, gjerne i form av
Nifedipin. Se ogsa koble.info for mer om dosering. Legg merke til at doseringsanbefalingene i

hovedsak er hentet fra behandling av hypertensjon og at man ma vise ekstra forsiktighet til barn som

ikke har forhgyet blodtrykk

o Dosering nifedipin ved hypertensjon for barn 1 mnd til 18 ar er startdose 0,1 mg/kg/dose, kun

én gang. Vedlikeholdsdose 0,25-0,5 mg/kg/dpgn fordelt pa 1-4 doser. Maksimalt 1
mg/kg/dggn, Maksdose for preparat med modifisert frisetting er 120 mg/dggn

o Det finnes lite data om anbefalt dose nifedipin til barn med raynaud, men ifglge anbefalinger

ved PAH kan man trappe opp til maksimalt 2-3 mg/kg/dag som depottablett?.
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https://www.oslo-universitetssykehus.no/48d124/contentassets/7bea3993f10c4d96a272d7976398a0d9/dokumenter/faglige-anbefalinger/ergoterapi-ved-juvenil-sklerodermi_2022.pdf
https://www.koble.info/

o | praksis starter man pa laveste tilgjengelige dose med preparat med modifisert frisetting som
per i dag er nifedipin depot 30 mg til stgrre barn
o Til mindre barn finnes nifedipin tilgjengelig som draper eller som vanlige kapsler uten
modifisert frisetting som kan doseres 1-4 ganger daglig. Anbefalt dose er 0,25-0,5
mg/kg/dagn
o Amlodipin er et alternativ, dose 0,1-0,3 mg/kg/dggn fordelt pa 1-2 doser. Barn under 6 ar bgr
fa legemidlet fordelt pa 2 doser/dggn. Finnes som mikstur. Maksdose er 0,6 mg/kg/dggn, ikke
mer enn 20 mg/dggn
Fosfodiesterase 5-hemmer (Sildenafil) kan vurderes, erfaringen pa barn er begrenset til behandling av
pulmonal hypertensjon. Anbefalt dose til barn er 10 mg 3 ganger daglig ved vekt <20 kg og 20 mg 3
ganger daglig ved vekt >20 kg

DIGITALE SAR

HUD

Veer oppmerksom pa at pasienter med kalsinose kan utvikle ikke-iskemiske sar som ikke vil respondere
pa behandling foreslatt under. Digitale sar kan ogsa veere sekundeert til tynn og atrofisk hud

Ved infeksjonsmistanke, inklusiv osteomyelitt, gjgr billeddiagnostikk med rgntgen og/eller MR. Det bgr
veere liberal indikasjon for antibiotikabehandling ved mistanke om infisert sar

Serg for god smertelindring

Intravengse prostanoider (lloprost) har dokumentert effekt pd iskemiske sar, og har veert brukt hos
barn. En retrospektiv studie rapporterer god effekt og sikkerhet og lite bivirkninger hos 15 barn med
digitale sar?

lloprost infusjon: 2 ng/kg/min over 6 timer i 5 dager, gjentas hver 6.-12. uke. For & kartlegge individuell
toleranse, start med infusjonshastighet 0,5 ng/kg/min

Bosentan kan vurderes ved refraktaere digitale sar (2 mg/kg morgen og kveld, basert pa
doseringsanbefaling ved PAH)

Fuktighetskremer, sarforebygging og motilitetsbevarende trening
Mot hudklge kan man forsgke antihistaminer
Metotreksat + lavdose steroider

o Mitx 15 mg/m2/uke, og prednisolon 0,1-0,2 mg/kg/dag, maks 10 mg
Ved rask progresjon av hudaffeksjon, vurder mykofenolatmofetil (MMF) (1200 mg/m?2 fordelt pa 2
doser daglig, maks 2 g/dag) eller
Cyklofosfamid pulsbehandling 15 mg/kg hver maned i 6 maneder, eventuelt i kombinasjon med
lavdose steroider kan vurderes. Eller 500-1000 mg/m2, maks 1,2 g hver maned i 6 maneder. 222> MMF
foretrekkes ofte over Cyklofosfamid pga bivirkningsprofil, og Cyklofosfamid brukes sjelden pa denne
indikasjonen i Norge i dag
HMAS (hgydosebehandling med autolog stamcellestgtte) vurderes ved manglende effekt av
behandlingen
Kalsinose: Laserbehandling kan vurderes ved overfladiske lesjoner, ved dype plagsomme lesjoner ma
kirurgi vurderes
Telangiektasier: Laserbehandling hvis kosmetisk sjenerende
Karpemunn: Plastikkirurgisk vurdering med tanke pa Restylane, lipofylling

MUSKEL/SKJELETT (ARTRITTER, MYOSITT)

Metotreksat 10-15 mg/m2/uke
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e Lavdose prednisolon 0,1-0,2 mg/kg/dag

e  Azatioprin 1-3 mg/kg, max 150 mg/dag ved myositt

e  Eksperimentell behandling: Rituximab, tocilizumab, abatacept

INTERSTITIELL LUNGESYKDOM

e  Fysisk aktivitet, lungefysioterapi og trening

e Lavdose prednisolon 0,1-0,2 mg/kg/dag

e  Mykofenolat mofetil 1200-1800 mg/m2/dag fordelt pa 2 doser, maks 3 g/dag

e Tocilizumab kan vurderes som fgrstevalg spesielt ved ILD, kort sykdomsvarighet og forhgyede
akuttfase-reaktanter. Dose er 162 mg sc ukentlig til barn over 30 kg, eller 162 mg hver 2. uke til barn
under 30 kg, eller 8 mg/kg som intravengs infusjon hver 4. uke

e Rituksimab anses som eksperimentell behandling, men brukes mye. Vanlig dosering er 750 mg/m?,

maks 1 g. 2 doser med 2 ukers mellomrom og vedlikeholdsbehandling med 1 dose hver 6. maned

e  Cyklofosfamid 15 mg/kg pulsbehandling en gang i maneden i 6 maneder (hgydose) Eller 500-1000
mg/m2, maks 1,2 g hver maned i 6 maneder. Brukes sjelden

o Eventuelt i kombinasjon med lavdose prednisolon
o Vedlikeholdsbehandling med azatioprin eller MMF
e Nintedanib er godkjent hos voksne med SSc-ILD, det pagar studier pa barn med ILD, inkludert ILD ved

bindevevssykdom?®

e HMAS

e Lungetransplantasjon

e Se flow-chart for anbefalinger fra OUS for utredning, oppfglging og behandling av ILD hos voksne

pasienter med SSc:

]

-

ILD ved HRCT

}7
B

]

CT mild ILD < 10%
Betydningsfull endring innen 12 mnd:
e FVC>10% fall
e FVCfall 5-10% og DLCO > 15%

—

Klassifiser ILD

}7

!

Oppfelging:
Heyrisiko: spirometri hver 4-6. mnd i 3-5 ar

Lavrisiko: spirometri hver 6-12. mnd

1. Minimal - mild ILD ved HRCT

2. Normal FVC og DLCO

3. FVC og DLCO uten betydningsfull endring
4. Ingen symptomer

5. Lav sannsynlighet for progresjon

Oppfolging

1. Mild - betydelig ILD ved HRCT

2. FVC eller DLCO < normalverdi

3. FVC eller DLCO med betydningsfull endring
4. Desaturering ved 6MWT

5. Symptomer pa ILD

6. Hgy sannsynlighet for progresjon

!

'

'

Ny HRCT thorax:
1. Betydningsfull reduksjon i FVC eller DLCO
2. Symptomer pa ILD

Hgy risiko:
1. Tidlig dcSSc med anti-Scl70
2. Tidlig dcSSc med forhgyet CRP

Behandling:
e MMEF Cycl, HMAS
e Nintendanib?

PULMONAL ARTERIELL HYPERTENSJON

Behandlingen av PAH ved juvenil systemisk sklerose er sveert spesialisert og gjgres i tett samarbeid med
barnekardiolog i henhold til ESC/ERS guidelines.
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https://erj.ersjournals.com/content/46/4/903

MAGE/TARM

Plagene kan vaere uttalte og medfgre vekstsvikt, undervekt og darlig ernaringstilstand i tillegg til store plager
for pasienten med smerter, refluks, oppblasthet, forstoppelse og avfgringslekkasje. Ernzeringsfysiolog bgr ofte
kobles inn. Blgtgjgrende midler (laktulose) eller dempende midler som loperamid og visiblin kan vurderes.
Bakteriell overvekst behandles med bredspektret antibiotika, fgrstevalg er metronidazol. Probiotika har ikke
dokumentert effekt.

REFLUKS

e Sma og hyppige maltider, ikke spise sent pa kvelden

e Elevasjon av hodeenden pa sengen

e Unnga matvarer som utlgser plager (kaffe, juice, sterkt krydder)

e Syrengytraliserende behandling med protonpumpehemmer, for eksempel i form av Omeprazol 10 mg
x 1 til barn 10-20 kg, 20 mg x 1 til barn over 20 kg. Dosen kan dobles ved behov

SKLERODERMA NYREKRISE

Sveert sjelden hos barn, viser til veilederen for systemisk sklerose hos voksne

FORL@P OG PROGNOSE

e jSSc er en av de mest alvorlige barnerevmatologiske sykdommene, med estimert 5-ars mortalitet pa 5-
7 5%27 28

e  Faktorer assosiert med dgd er diffus kutan sykdom, rask sykdomsprogresjon, tidlig
organmanifestasjon, spesielt hjerte- og lungeaffeksjon?’

e  Samtidig virker prognosen & vaere bedre hos barn med sykdommen enn hos voksne?®
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https://norskrevmatologi.no/index.php?action=showtopic&topic=qF5bPXGN
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VEDLEGG 1 — MODIFISERT RODNAN SKIN SCORE

Fra Ferreli, Caterina et al (2017). Cutaneous Manifestations of Scleroderma and Scleroderma-Like Disorders: a
Comprehensive Review. Clinical reviews in allergy & immunology?°.
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