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INTACT CORD CIRCULATION AND
STABILISATION AFTER CAESAREAN SECTIONS

A scoping review by Alikhani
et al' explored how intact
cord circulation was man-
aged when infants were sta-
bilised and resuscitated after
a Caesarean section. They
assessed 2613 studies and
included 18 studies from 10 countries, covering 1-125 Caesareans,
The authors could not reach definitive conclusions on the optimal
method for performing intact cord circulation and stabilisation after a
Caesarean, due to study variations, However, a number of equipment
and management options appeared to provide feasible approaches.

MANIPULATING ADULT MEDICINES TO
PROVIDE PAEDIATRIC DOSES

Interviews with Swedish pae-

diatric nurses and pharmacists

explored how they felt about

having to crush and dissolve

~_ adult drugs to provide the pre-

e scribed doses for children, due

= to the lack of child-friendly

dosage forms and strengths.

Andersson et al? report that the participants felt unsafe carrying out

these common procedures, due to the lack of guidelines, Another paper by

Andersson et al, described a laboratory study on the topic. It concluded that

manipulating active pharmaceutical ingredients with narrow therapeutic

windows posed particular risks for dosing accuracy., The authors concluded

that tablets should only be dissolved in water for partial administration if
the aqueous solubility was well above the intended concentration.”

TRIAL-RELATED ELOOD SAMPLING FROM
PRETERM INFANTS DID NOT INCREASE
BELOOD TRANSFUSIONS

Lewis et al* explored the
relationship between the
volume of blood sampled
from preterm infants and
red blood cell transfusions
during the first dweeks of
life. They found no evidence
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of an increased risk to the infants, who were part of a clinical trial
that followed European criteria for trial blood sampling. An edito-
rial by Lopriore says that care needs to be taken when interpreting
the study results and points out that the total volume of blood in an
extremely preterm neonate is only the size of a double espressu.5
Meanwhile, Moore et al.® explored parents' understanding and ex-
periences of blood component transfusions in a neonatal intensive

care unit.

ERYTHROCYTE TRANSFUSIONS WERE
ASSOCIATED WITH RETINOPATHY OF
PREMATURITY IN PRETERM INFANTS

Glaser et al's’ study of
12565 German infants
from &8 neonatal inten-
sive care units found that
red blood cell transfusions
were associated with an in-
creased risk of retinopathy
of prematurity (ROP) in neonates born at an extremely low gesta-

tional age. Meanwhile, Denier et al.? found that only 32% of French
preterm children with a retinal detachment following ROP had pre-
viously been screened and received laser or anti-vascular endothe-
lial growth factor treatment. The authors concluded that there is a
need to enhance screening and treatment practices for ROP.

REGULATORY PROBLEMS WERE HIGHER
IN INFANTS BORN TO MOTHERS WITH
A REFUGEE BACKGROUND

A Danish study by Marti-
Castaner et al” found
that a maternal refugee
background increased the
risk of infant regulatory
problems, such as exces-
sive crying and difficulties
feeding and sleeping. This

was more pronounced in first-time mothers. The effect was partially
mediated by maternal postpartum mental health concerns. Hjern
shares important knowledge that could help to provide psychosocial

support for refugee parents attending well-baby clinic g 10

Figures: istockphoto.com
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Om varen

In genom mottagningsd6rren kommer en stolt mamma med
sina tvillingpojkar. Dessa tvd knyten som var si ovanligt sma
och sjuka fran bérjan och ingen trodde att de skulle klara sig.
Nu har de blivit 5,5 ar och det &r dags for sista besoket. Mam-
man vill garna visa upp sina barn fér oss pa neonatalen. Hon
har kidmpat sa hért for att fi dem att 6verleva och vaxa. Nu har
livet antligen stabiliserat sig, familjen har st6d av habiliteringen,
fatt permanent uppehallstillstind och omvardnadsbidrag. Bar-
nen har med sig varsin heltidsassistent, bada genuint uppmark-
samma pa barnens behov. Det pagér en planering kring barnens
skolstart. Jag blir sa glad nir jag denna géng ser att sambhillet
sluter upp kring véra kroniskt sjuka barn. Det &r inte alltid det
fungerar sa vl, vi kdnner alla till samhallets svarigheter att sam-
ordna olika aktdrer.

Barnldkarforeningen dr engagerad i flera ansatser under 2024
som anknyter till dessa behov. Det dr mycket glddjande att Na-
tionellt programomréde Barns och ungdomars halsa har beslu-
tat att arbeta med ett vardprogram for uppf6ljning av barnsjuk-
vardens nya overlevare.

Samtidigt har Socialstyrelsen fatt ett regeringsuppdrag att ar-
beta med ett Nationellt hdlsoprogram for barn och unga, som
riktar sig till alla barn och unga, med malet att 6ka samverkan
mellan olika aktorer. BLF &r i full gdng med att bidra till detta
arbete och férhoppningen ér att programmet kan 6ka likvardig-
heten for alla barn, béde friska och kroniskt sjuka.

VI har under hosten arbetat med BLF strategi 2024 genom att
stélla 4 frégor till de 28 del och intresseforeningarna kring aktu-
ella och framtida professions- och utbildningsfragor. Styrelsen
bearbetade materialet pa internat och en sammanstallning publ-
icerades nyligen i Lakartidningen (1-4/2024). Svaren vi fick fran
del och intresseforeningar var sa valformulerade och inspireran-

de att lasa for oss i styrelsen och vi publicerar nu hela dokumen-
tet pd var hemsida. Ga gérna in och lds ”BLF strategi 2024”. Det
finns en sddan skatt av bred kunskap och engagemang i BLF! Ur
strategin framgar bland annat att BLF vill vara en rost f6r barn
och unga i samhallsdebatten.

Infér sommarens Almedalsvecka planeras tre seminarier som
drivs av olika delar i BLE. Det handlar om ”Barn och klimatet”,
“Barns ratt till tidiga vaccinationer” och "Barn och skdrmar’.
Alla ar varmt vdlkomna att delta i arbetet kring dessa.

Intensiva forberedelser for Barnveckan I Link6ping/Norrko-
ping pagar och manga spdnnande inslag under temat ”Tillsam-
mans for barnen” planeras. Inledningsféreldsare ar Elise van der
Putte fran Utrecht som bland annat forskar kring lekens bety-
delse for barn med kronisk sjukdom.

Under julhelgen drabbades BLF av en svér forlust nir Asa
Myrelid gick bort. Vi 4r midnga som saknar Asa och all var med-
kinsla gar till hennes barn och familj. Asa med sin fantastiska
personlighet har gjort stora insatser for ST utbildning med sitt
arbete i Utbildningsutskottet, var
temaredaktor i foregdende nummer
av tidningen och hennes kollegor
har skrivit ett fint minnesord i detta
nummer av Barnlakaren.

Ta val hand om er!
Ulrika

Ulrika Adén, ordforande,
Svenska Barnldkarforeningen

Manga barn bir pa en tung hemlighet.
Vi behtiver fler mottagningar f8r barn som utsaces fér vild | hemmer
Hiilp dem atc Eatea sice hjirea, Ge etc bidrag pd www.riddabarnen.se
Phupra 90 20033
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REDAKTORENS RUTA

Vilkomna till ett nytt ar med
Barnldkaren. Nu blir det bara lju-
sare. Kraft och energi &terviander
och det tackar vi f6r. Vi har myck-
et framf6r oss. Innan &ret ar slut
ska vi ha utforskat en rad aktuella
s~ teman och nésta nummer ligger
" redan i pipeline, Barns utveckling

f i en digital véarld. Det kommer att

£ (% J'h ' Dli intressant lisning. Men forst

1 "N | ska vi titta nirmare pa vad som
hinder inom barnreumatologin,
ett omrade dar det pagar spannande forskning just nu.

Bland annat studeras riskfaktorer for barnreumatiska
sjukdomar, faktorer som péverkar prognosen i form av t ex
ledskada samt behandlingsstudier av bdde JIA och system-
inflammatoriska sjukdomar. Svenska forskare bidrar med
viktiga pusselbitar inom flera olika forskningsomréden och
vetenskapen arbetar snabbt framét. Vi nas av nya ldkemedel
och nyvunnen viktig kunskap om immunologiska proces-
ser. Sammantaget ar detta ett enormt kliv framét i varden
av barn med barnreumatiska akommor. I 6vrigt pagar flera
epidemiologiska studier om JIA och MIS-C, i Norden. Aven
i det avseendet ligger vi i framkant i Europa och vérlden.
Det ar nagot att vara stolt over, eller hur?

Négra av de storsta utmaningarna inom barnreumatolo-
gin ar forstas de svarbehandlade patienterna, och da pra-
tar vi om terapirefraktara JIA som utvecklar destruktion av
leder, SLE-patienter med allvarligt multiorganengagemang,

ovanliga inflammatoriska syndrom. Manga ganger blir det
noédvandigt att soka efter ritt medicinsk strategi, med hjélp
av internationella kontakter "Hur gor ni?”

Andra uppforsbackar som dagens barnreumatologer star
infor, 4r alla de genetiska autoinflammatoriska sjukdomar
som borde ha diagnosticerats for 10 &r sedan. Nya tekniker
kan dock hjalpa varden att hitta dessa barn, och nya medi-
ciner bidrar till att fler av dem kan behandlas. Utéver detta
moter dagens barnreumatologer en rad andra dilemman
i den dagliga verksamheten. Det kan vara t ex foljsamhet
till behandling, forstaelse for diagnosen fran skolan eller att
f6rmé ungdomar att vara fysiskt aktiva trots smarta.

Svensk barnreumatologisk férening kommer att medver-
ka p& Barnveckan i Linképing under andra dagen d v s 9/4.
Da foreldser de om bl a akut barnreoumatologi, hilta, JIA
och feber ur ett reumatologisk perspektiv. Acta Paediatrica
har sitt &rsmote 12.15-13.00 pd mandagen, f6ljt av workshop
pé vetenskaplig publicering med Hugo Lagercrantz.

Under julhelgen moéttes vi av ett mycket sorgligt besked
om att vir tidigare temaredaktor Asa Myrelid, hastigt gatt
bort. Vi i redaktionen uppskattade mycket samarbetet med
henne i vart nummer om utbildning, i slutet av 2023. Vara
varmaste tankar gar till hennes familj.

L;—"//[/Lfd wte A ek b Kanzred)
-/ ;{

1
Margareta Munkert Karnros

Nu finns hela
programmet for varens

lunchwebbinarier pa
BLE.s hemsida

Vid BLE:s dterkommande lunch-webbinarier belyses
aktuella barnmedicinska &mnen. Webbinarierna ar ar-
rangerade i samarbete med Svenska Lakareséllskapet.
Nu finns hela programmet for varen 2024 publicerat
pa BLEs hemsida. Som vanligt géller forsta tisdagen i
varje ménad kl. 12.15-13.00.

Klicka er in pa:
https://www.barnlakarforeningen.se/2023/12/17/
blf-lunchwebbinarier-under-varen-2024-hela-pro-
grammet/

A Temaredaktor i detta nummer: Karin Palmblad

{ Karin Palmblad 4r sektionschef pa barnreu- amen i barn- och ungdomsmedicin samma ar.
y  matologiska enheten, Astrid Lindgrens Barn-  Flera &r delade hon sin tid som klinisk barnreu-
sjukhus, Stockholm. Det &dr Sveriges storsta matolog, med forskningstid pd reumatologiskt
barnreumatologiska enhet, och ansvarar fér forskningslaboratiorium, Karolinska Institutet.
drygt en fjardedel av alla patienter med barn-  Tiden efter att hon &tog sig sektionschefskapet
reumatologisk sjukdom Sverige. Karin har haft 2015, har all tid dgnats &t klinisk verksamheten.
barnreumatologi som specialfokus dnda sedan Hon ér styrelseledamot i Svensk Barnreuma-
sin ST-tjanstgéring. Hon disputerade 2001 med  tologisk Férening. Ut6ver det kliniska enga-
avhandlingstitel "Cytokiner och cytokinriktad gemanget sd ar Karin ockséd registerhallare for
| intervention vid artrit” och erhdll specialistex- ~ Svenska barnreumaregistret.
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HJALP BARNEN SOM FLYR!

Bli Barnriattskimpe pa riddabarnen.se

@) Ridda Barnen

Barnldkaren nr. 1/24

Till minne av Asa Myrelid

Vir kira kollega och ordférande for BLE:s utbildnings-
utskott, dog plotsligt och ovéntat i Silen-fjdllen pé juldagen
i samband med att hon skulle bistd med hjalp vid en
skoterolycka. Sadan var hon, Asa, full av engagemang, med
fokus framét och pa andra.

Asa studerade till likare vid Uppsala universitet, tog exa-
men ar 2000 och erholl lakarlegitimation &r 2002. Dérefter
fick hon en ST-tjinst pa barnkliniken i Uppsala. Aret ddrpa
péborjade hon dven en forskarutbildning, parallellt som
hon dessa ar fodde tre av sina fyra barn. 2009 avlade hon
doktorsexamen och 2011 erhdll hon specialistexamen i
Barn- och ungdomsmedicin.

Forutom otaliga arbetspass inom akutpediatriken dagar,
helger och nitter sa engagerade Asa sig i ST-likarnas
utbildning, forst som ST-studierektor lokalt pa barnkli-
niken frdn 2012 och fran 2015 centralt pd Akademiska
sjukhusets 6vergripande ST-enhet som bitrddande 6ver-
gripande ST-studierektor. Det var i dessa roller som hon
blev engagerad i ST-utbildningen nationellt, férst genom
att engagera sig i specialistskrivningen tillsammans med
studierektorerna i sjukvardsregion mellansverige 2015, for
att sedan fortsatta att administrera den nu web-baserade
skrivningen nir stafetten gick vidare till 6vriga regioner.
Hon valdes in i BLF:s utbildningsutskott som ledamot 2018
och tog over som ordférande 2021. Samtidigt sd blev hon
ocksd SPUR-inspektor och representerade barnmedicin i
SPUREX, LIPUS radgivande organ, sedan 2019.

Asa arbetade for en god pedagogik, ett utvecklande
handledarskap med strukturerade kompetensuppf6ljning-
ar. Hon levde som hon lirde, och handledde och foreléste
mycket, och i sina olika roller kunde hon arbeta for utbild-
ning pa méinga olika plan. Som kollega var Asa oerhért
omténksam och hade ett stort och varmt hjarta, trostade
och stéllde upp. Hon métte familjer i kris pé ett fantastiskt
vis, och duckade aldrig for svara situationer.

Vira tankar gir till Asas fyra barn och hennes nirmaste
familj.

Kollegorna pa Akademiska sjukhuset

Ledamoterna i BLF:s utbildningsutskott
SPUR-inspektorerna for barn- och ungdomsmedicin
Studierektorerna inom barn- och ungdomsmedicin
BLEF:s styrelse

Text: Asa Neuman, Barnlikare i Uppsala,
reviderad av Eva Albinsson
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STIFTELSEN ACTA PADIATRICA

Stiftelsens medlemmar kallas hdrmed till
ARSMOTE 2024

Mandagen den 8 april kl.12.15 - 13.15

Barnveckan, Linkdping, eller via lank

Lunch serveras. For den som onskar delta pd motet och lunch behdvs foranmaélan till

mail@actapaediatrica.se, senast 2 april 2024

For den som Onskar delta i arsmétet online behdvs foranmaélan till mail@actapaediatrica.se, senast
2 april for erhallande av lank och inloggningsuppgifter.

Foredragningslista

1. Arsmétet Sppnas
2. Val av ordférande for drsmotet
3. Val av sekreterare for drsmotet
4. Val av justeringspersoner
5. Faststillande av att arsmotet utlysts i behorig ordning samt av dagordning
6.  Verksamheten under 2023. Styrelsens Arsredovisning for 2023
(kan rekvireras frén mail@actapaediatrica.se)
7. Bokslut for 2023 (ingar i Arsredovisning for 2023)

Revisionsberittelse och fraga om ansvarsfrihet for styrelsen
9. Val av styrelseledaméter for kommande trearsperiod
10.  Val av revisor for kommande tredrsperiod
11. Beslut om tecknande av firman
12.  Ovriga fragor
13.  Mdtet avslutas

Om du inte ir medlem i Stiftelsen Acta Paediatrica dinnu
Som barnlikare kan du bli medlem och bidra till att géra en av Europas ledande pediatriska tidskrifter dnnu bdttre! Betala
in SEK 25 till plusgiro nr 50 39 83-9 och bli medlem pd livstid. Glom inte att ange namn och e-postadress. Ar du osiker pd
om du dr medlem sedan tidigare eller inte, kontakta mail@actapaediatrica.se.

HIGHLIGHTS FROM ACTA PAEDIATRICA
JANUARY ISSUE

DOl 10,1111 /pa, 17050

ISSUE HIGHLIGHTS

WIDE VARIATIONS IN DISCHARGE
PRACTICES FOR VERY PRETERM INFANTS
IN THE NORDIC COUNTRIES

Arwehed et al. surveyed 93% of all neo-
natal intensive care units in the Nordic
countries and found that there were large
wariations in the preparations and criteria
for discharging very preterm infants, both
between and within countries.” However,

the physicians were more consistent when they were asked for their opinions on
early discharge. The majority of respondents favoured early discharge, because
they felt that the home emvironment was best for growth, breastfeeding and em-
powering parents, The accompanying editorial by Moen discusses the best way

to determine sate discharge criteria, without delaying discharg\c.:'

CLINICIANS ARE STILL MISSING CRITICAL
CONGENITAL HEART DEFECTS IN NEWEBORN
INFANTS

A nationwide Morwegian study by Wik
et al. showed that most infants with se-
vere congenital heart diseases (CHD) were
identified before they were discharged

from hospital, but some infants wene still

sent home l.lni:iiagnl:lts:e-:l.1 Meberg com-
ments on the findings and suggests how screening could be improved.* Meanwhile,
Papinen et al. report that only a few CHDs were confirmed after discharge ininfants
with suspected CHD when examined by foetal and newbom ween'ung.:' The au-
thors point out that the high number of benign rmurmars in children keads to numes-

ous referrals and unnecessany healthcare costs,

DID PARACETAMOL PLAY A ROLE IN THE
2022 OUTBREAK OF PAEDIATRIC SEVERE
ACUTE HEPATITIS?

Mearly 1300 probable cases of paediat-
ric severe acute hepatitis of unknown
origin were reported in 37 countries be-
tween late 2021 and September 2022,
Hoption Cann suggests that paraceta-

meol might have played a role in this

ACTA PEDIATRICA
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outbreak, in combination with adenavirus infections,® The authaors argue that
mast cases had taken paracetamol and it is possible that using this during
infections may have put patients at a higher risk of hepatotoxicity, even when
the recommended doses were administered. Fischler et al. share their views on
the tapic in the accompanying editarial.”

MOTHERS USED WIDER VOCABULARY
WHEN READING TO 6-MONTH-OLD
CHILDREN THAN PLAYING WITH TOYS

Tahwanese mothers used a wider range of
wiords and talked to their children more
when reading books than plaving with
toys. The finding comes from a study by
W et al, who video recorded 46 dyads

- D o vV ot while the mothers engaged in both activ-
ities with their -month-old infants.” The study also showed that diverse mater-
nal vocabulary at & months of age positively influenced the number of different
words the children used at 18months of age.

CLINICAL JUDGEMENTS ABOUT SALT
POISONING IN CHILDREN VARIED AND
ASSESSMENT TOOLS ARE NEEDED

—— Shenoy and Bockenhauer report a
" case of unexplained hypernatraemia,

’ — X where the treating paediatrician raised
_-J; .\h‘ | suspicions about salt poisoning.” Two
AL" experts who were consulted issued op-

posing judgements about the case. Mo

clear guldelines exist to separate salt poisoning from a diagnosis of dehydra-
tien and the authors warn that court cases of suspected salt paisoning may be
decided by the personal opinions of experts. Ingelfinger supparts the authors'
suggestion that assessment tools are needed and there should be a registry of

cases covering salt poisoning of children,

Figures: Istockphoto.

© 2023 Foundation Acta Padiatrica. Published by John Wiley & Sons Ltd.
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Autoinflammatoriska sjukdomar
— vad vet i idag?

For 25 ar sedan introducerades begreppet autoinflammation av forskarna McDermott
och Kastner. De definierade sjukdomsgruppen som tillstand “karaktériserade av till
synes oprovocerade episoder av inflammation utan hoga titrar av autoantikroppar el-
ler antigenspecifika T-celler”. Sedan dess har flera andra definitioner foreslagits vilka
alla lyfter fram att autoinflammation frimst medieras av celler och molekyler inom
det medfodda immunforsvaret (innate immunity) med en arftlig bendgenhet.

Figur 1: "Inborn error of immunity” (IEI)

Modified from a graph created by Prof. Dan Kastner, NIH

. IMMUNBRIST
Over eller underfunktion av

immunresponsen?

>

AUTOINFLAMMATION

Autoinflammatorisk eller
autoimmun sjukdom?

1

AUTOIMMUNITET

<

Monogen eller polygen/ IMMUNBRIST
multifaktoriell genes?

Pathak S, McDermott MF, Savic S. Autoinflammatory diseases: update on classification
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Figur 2: Monogena autoinflammatoriska sjukdomar

(Ge ne r) Modified from Zhang et al Annual Review of Genetics 2023
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Parallellt med denna utveckling har
gransen mellan autoinflammation och
autoimmunitet delvis suddats ut, d3 fle-
ra tillstdnd involverar en kombination av
béda. Vissa sjukdomar kan dven foérena
autoinflammation med 6kad infektions-
bendgenhet och hyperinflammation. En
sddan multidimensionell syn pa immu-
nologiska sjukdomar innefattas av det
nya begreppet “inborn error of immuni-
ty” (IEI) (Fig 1).

Ursprungligen inkluderades enbart
monogena tillstand i sjukdomsgruppen,
men successivt har man forstatt att aven
komplexa sjukdomar kan vara autoin-
flammatoriska till sin natur, det vill siga
sjukdomar dar flera gener (polygena) i
kombination en omgivningsfaktor (mult-
ifaktoriella) kan bidra till sjukdomsut-
vecklingen. Exempel pé sidana komplexa
autoinflammatoriska sjukdomar 4r pe-
riodisk feber, aftds stomatit, pharyngit
och adenit (PFAPA) syndrom, kronisk
icke-bakteriell ~ osteomyelit (CRMO,
CNO) och systemisk juvenil idiopatisk
artrit (sJIA).

Att diagnostisera autoinflammatoris-
ka sjukdomar 4r en utmaning, eftersom
symptomen varierar beroende pa vilket
organ, vavnad, celltyp och signalvig som
ar involverad, men &ven pa grund av det
stora antal ovanliga sjukdomar. Diagnos-
tiken maste ocksa beakta att sjukdoms-
bilden kan likna infektitsa, maligna eller
inflammatoriska tillstind. Sammanfatt-
ningsvis kriver utredning, diagnostik
och behandling av autoinflammatoriska
sjukdomar en kombination av klinisk,
molekyldr och genetisk kompetens for att
mojliggora en god vard.

Monogena autoinflammatoriska
sjukdomar
Ar 1997 identifierades genen for den van-
ligaste monogena autoinflammatoriska
sjukdomen: Familjar Medelhavsfeber
(FMF). Sedan dess har antalet monogena
sjukdomar okat exponentiellt (Fig 2)
Monogena autoinflammatorsika sjuk-
domar har ett autosomalt, recessivt eller
komplext arftlighetsmonster eller beror
pé en nymutation. Den genetiska bed6m-
ningen kompliceras av att det férekom-
mer, somatiska mutationer, digenism och
mosaicism. Gemensamt for méanga av
tillstanden &r att de debuterar tidigt i li-
vet. Molekylért kan autoinflammatoriska
sjukdomar beskrivas utifran dysfunktion
ien av de tre principiella celluldra proces-
serna: 1) okad aktivitet hos cellreceptorer
som aktiverar immunsystemet; 2) 6kad
intracellulér stress, och 3) brist pd nega-
tiva regulatorer av inflammatoriskt svar.
P4 cytokinniva kan sjukdomen beskrivas

utifrdn vilken eller vilka cytokiner som
driver inflammationen dér IL-1 har haft
en framtradande roll men dér andra vik-
tiga cytokiner 4r NF-xB, typ I interfero-
ner och typ II interferoner.

IL-1-drivna monogena autoinflamma-
toriska sjukdomar karakteriseras av ater-
kommande feberepisoder med tydligt
forhojda inflammationsparametrar. Den
vanligaste 4rftliga IL-1-drivna sjukdo-
men dr FME, som framfor allt férekom-
mer hos personer med ursprung frén
6stra medelhavsomradet, sdrskilt i lander
som Turkiet, Armenien, arabiska lander
och Israel. Sjukdomen kinnetecknas av
aterkommande episoder av feber under
1 - 3 dagar med buksmidrta, brostsmarta
eller artrit. En annan IL-1 medierad sjuk-
dom &r cryopyrin-associerade periodiska
syndrom (CAPS), dér svarighetsgraden
varierar mycket.

Aven interferonopatierna debuterar
vanligen tidigt, med hudutslag av panni-
culit/vaskulittyp, ibland interstitiell lung-
sjukdom och utvecklingsforsening. Feber
ar inte ett sa framtradande symtom, och
den systemiska inflammationen &r lind-
rig till méttlig. Exempel pa interferono-
patier &ar Aicardi-Goutiéres sjukdom,
CANDLE syndrom och SAVT vilka samt-
liga 4r ultraovanliga.

Behandlingen av monogena auto-
inflammatoriska sjukdomar fokuserar
pé att kontrollera inflammationen och
lindra symtomen samt minska risken for
svéra, ibland livshotande komplikationer.
Manga autoinflammatoriska sjukdomar
behandlas med IL-1-blockad, och i Sve-
rige finns tvd godkidnda IL-1-hdmmare,
anakinra (Kineret®) och kanakinumab
(Tlaris®). Interferonopatier kan behandlas
med JAK-hdmmare, dven om mer spe-
cifik terapi behover utvecklas fér denna
grupp. Vid FMF ar grunden kolkicin, vil-
ken behover vara livslang for att f6rhin-
dra amyloidos.

Kédnnedom om sjukdomsgruppen hos
barnldkare dr viktig for att tidigt iden-
tifiera barn med autoinflammatoriska
sjukdomar. Utredning, diagnostik och
behandling av de mer ovanliga tillstan-
den bor ske i samarbete med ett expert-
centrum.
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MIS-C stillde hoga krav pa
den svenska barnreumatologin
under pandemin

Nar Covid-19-pandemin nadde Sverige i borjan av 2020 och de forsta
fallen av MIS-C (multisystem inflammatory syndrome in children) bor-
jade komma in, stod svenska barnreumatologer och barnldkare redan
beredda med en plan.

I borjan av pandemin, ndr rapporterna om en covid-associerad hyperinflammation kom frin Italien, kunde svenska barnreumatolo-
ger snabbt samla sig och skriva ihop PM for diagnos och behandling av MIS-C. Barnreumatologer samlades i digitala moten varan-
nan vecka, for att dela med sig av kunskap kring det nya tillstandet. Foto: iStock
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Fig 1: Incidensen av MIS-C i Sverige mellan januari 2020 och december 2023. Kiilla: Barnreumaregistret.

MIS-C ar ett hyperinflammatoriskt syn-
drom triggat av Covid-19 som framst
drabbar barn och unga (1, 2). Det typiska
fallet ér ett tidigare friskt barn i aldern 7
- 12 ar som 4 - 8 veckor efter en lindrig
covid-19-infektion insjuknar med hég
feber, utslag, slohet, gastrointestinala
symtom, konjunktivit, ibland med cir-
kulatorisk svikt. Inflammationsparame-
trar sésom SR, CRP och ferritin ar hoga,
lymfocyter laga och NT-ProBNP och ko-
agulationsprover paverkade. Tillstindet
ar allvarligt och kraver sjukhusinldgg-
ning och kraftfull immunmodulerande
behandling samt monitorering av vits-
kebalansen (3). Ungefir 20 procent av
de svenska barnen med MIS-C behévde
intensivvérd jamfort med minst 50 pro-
cent internationellt. Denna siffra ska ses
mot ljuset av att Sverige har ett lagt antal
intensivvérdsplatser/capita jaimfort med
andra lander samt att pandemin medf6r-
de ett anstringt lage for intensivvérden.
Att vi har hog kompetens pa véara vanliga
vardavdelningar inom pediatriken ar up-
penbart. Internationellt har mortaliteten
gétt fran 2 procent till 0.5 procent medan
Sverige inte har ett enda barn som avlidit
i MIS-C.

Atgirder i borjan av pandemin

Reaktiv hyperinflammation hos barn
efter virusinfektion 4r ett ovanligt men
inte okdnt fenomen och MIS-C pémin-
ner pd manga sitt om Kawasakis sjuk-

dom. Nar rapporterna kom fran Italien
om en covid-associerad hyperinflam-
mation i bérjan av pandemin, kunde
svenska barnreumatologer snabbt samla
sig och skriva ihop PM fo6r diagnos och
behandling av MIS-C (www.barnlakar-
foreningen.se). Det skapades en ny flik i
Barnreumaregistret for akut behandling
och uppféljning av MIS-C och man sag
till att inkludera samtliga svenska fall i
registret — en prestation utan motstycke.
Barnreumatologer fran hela landet sam-
lades i digitala méten varannan vecka for
att dela med sig av kunskap kring det nya
tillstindet. Snart foddes tanken att folja
upp fallen efter utskrivning fran sjukhu-
set — hur skulle det ga for barnen som
varit sa sjuka och hur skulle de drabbade
organen aterhamta sig?

Under 2022 ersattes de tidiga varian-
terna av Covid-19 av mer stillsamma
strangar och de flesta svenska barn och
ungdomar hade exponerats for sjukdo-
men eller vaccinerats. Det syntes tydligt
pa antalet MIS-C-fall, som minskade
kraftigt dven om det fortsitter att komma
in enstaka fall. I skrivande stund (novem-
ber 2023) riknar vi ca svenska 400 fall i
Barnreumaregistret (Fig 1).

Hur gick det fér barnen som

genomgick MIS-C?

Den forsta svenska uppfoljningsstudien
publicerades sommaren 2021 (3). Studien
presenterade utfall hos 133 svenska MIS-

C-barn tva och atta veckor efter diagnos.
All data hdmtades fran Barnreumaregist-
ret. Det var snubblande néra att detta blev
den forsta publicerade uppfoljningsstu-
dien i virlden men det 4r atminstone den
storsta hittills och den enda som beskri-
ver en populationsbaserad nationell ko-
hort. Resultaten visade att de flesta barn
och ungdomar aterhdmtar sig fint efter
MIS-C men att 36 procent har kvarsta-
ende trotthet och ospecifika symtom &tta
veckor efter diagnosen (Fig 2).

For ndrvarande pagér arbetet med att
analysera registerdata fran 6- och 12 ma-
nadersbesoken efter MIS-C. Hér finns
viktig information om det allmdnna ma-
endet men ocksé data frén frageformulér
om psykiskt maende, kronisk trétthet och
livskvalitet — d v s hjarnans aterhdmtning.
Projektet dr ett samarbete mellan svens-
ka barnreumatologer och barnpsykiater.
I en brittisk studie av 46 barn har man
visat nedsatt kondition hos 18 procent
av barnen 6 ménader efter MIS-C och
22 procent av barnen hade emotionella
svérigheter (5). Detta stimmer vél med
var kliniska erfarenhet fran &terbesdken
men vi ser fram emot att kunna kvanti-
fiera och specificera svarigheterna enligt
vara mer detaljerade enkiter samt att
stratifiera pa exempelvis kon, alder och
allvarlighetsgrad av MIS-C.

Sammanfattningsvis s& har vil barn-
medicinen aldrig tidigare sett ett nytt syn-
drom som MIS-C dra fram 6ver vérlden.
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Figure 1: Complaints at 2 and 8 week follow-up

Fig 2. Kvarstdende besvir 2 respektive 8 veckor efter MIS-C (3).

I backspegeln far man dnda konstatera att
den gemensamma kraftanstrangning som
leddes av den svenska barnreumatologin
ar helt unik och att den paverkade utfallet
for ett stort antal svenska barn som hade
oturen att drabbas av MIS-C.
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Multidisciplinart omhiandertagande
av juvenil SLE vid Astrid Lindgrens

Barnsjukhus

Barnldkaren nr. 1/24

Foto: iStock

Systemisk Lupus Erytematosus (SLE) hos barn och ungdomar ir en ovanlig
och mangfacetterad sjukdom som behdver ett multidisciplindrt och hégspe-
cialiserat omhéndertagande. Vid sektionen for Barnreumatologi pa Astrid

Lindgrens sjukhus pagar ett arbete med att skapa ett program sarskilt utfor-

mat for juvenil SLE.

SLE é4r en autoimmun sjukdom med
komplex immunologisk patogenes som
drabbar flera olika organsystem. Sjuk-
domen 4r ovanlig hos barn, i Region
Stockholm finns ca 20 registrerade barn
och ungdomar med SLE, vilket betyder
att det i Sverige finns ca 80 - 100 fall. Ju-
venil SLE (JSLE) debuterar oftast i sam-
band med pubertet men sjukdomen kan
borja nédrsomhelst under barndomen.
Diagnosen blir ofta forsenad pa grund
av att den dr ovanlig och kommer smy-
gande. Presentationen varierar patagligt
mellan individer si till den grad att ing-
en SLE-patient 4r den andra lik. Om-
héndertagandet av jSLE-patienter kraver
kunskap, erfarenhet, ett multidisciplinart
team och bor darfor ske pé regionalt cen-
trum (1). Behandling av SLE &r ett snérigt
kapitel och ska anpassas efter det vikti-
gaste drabbade mélorganet.

I arets uppdaterade riktlinjer fran EU-
LAR (European Alliance of Associations
for Rheumatology) poédngteras bland
annat vikten av tidig diagnos och insatt
behandling, patientutbildning, gemen-
samma behandlingsbeslut och individu-
aliserat omhandertagande (2). Foér oss
inom pediatriken innebér det att SLE-pa-
tienten med familj har ritt att regelbun-
det triffa en specialist med erfarenhet av
SLE. Denna ska vara barnldkare med vér
unika kunskap om familjemonster, skola,
fysisk aktivitet och de olika dldrarnas so-
ciala utmaningar.

Kliniskt program for jSLE

P4 Astrid Lindgrens Barnsjukhus sektion
for barnreumatologi har vi forsokt att
skapa ett skraddarsytt program fér om-
héndertagandet av jSLE. Dessa patienter
behover tréffa sin lakare kvartalsvis for att
bedoma sjukdomsaktivitet via validerade
instrument. Forekomst av organskada
ska bedomas érligen, ocksd med valide-
rat instrument. Behandlingen syftar till
att minska sjukdomsaktivitet och und-
vika skov, vilket i sin tur minskar risken
for organskada. Det forsta &ret brukar
besoken vara fler, dels for att justera be-
handling och trappa ner steroider, dels
for att undervisa familjen om sjukdomen,
skyddande livsstilsfaktorer och varnings-
flaggor for skov.

Sammottagningar och samarbete
mellan specialiteter

SLE-nefrit drabbar ca 35 - 40 procent (3).
Vi har en aterkommande nefro-reuma-
mottagning dit vi kallar samtliga patien-
ter i Stockholm med SLE-nefrit. Vi tar
aven emot remisspatienter fran hela lan-
det. Sambesoken dr mycket uppskattade
av familjerna, som dels besparas ett lakar-
besok men kanske framfor allt mojlighet
att stdlla fragor till bada specialisterna
samtidigt. For oss ldkare ar sambesoken
oerhort betydelsefulla for den kliniska
kompetensutvecklingen. Vi far d&ven moj-
lighet att diskutera svéra fall, ny forskning
och internationella samarbeten.

CNS-paverkan drabbar uppskattnings-
vis 30 procent (incidensen varierar bero-
ende pa definition) och dven hir behovs
ett nira samarbete mellan specialister.
Vanligast 4r ospecifika symtom sasom
fatigue och koncentrationssvarigheter
men &ven neuriter, bortfallssymtom,
psykos och krampanfall kan forekomma.
Sambesok med barnneurolog och barn-
reumatolog underléttar handldggningen.
Vi remitterar ocksé till neuroinflamma-
tionsteamet, som kan hjélpa till att diag-
nosticera och f6lja CNS-lupus med riktat
neurostatus, psykologisk testning, lum-
balpunktion och magnetkamera.

Positiva antifosfolipidantikroppar fore-
kommer hos 30 - 50 procent av patienter
med JSLE och ca 9-17 procent utveck-
lar trombos, dvs antifosfolipidsyndrom
(APS) (4). Nastan halften av alla ungdo-
mar med primédr APS kommer att utveck-
la SLE négon ging i framtiden. Vi sam-
arbetar ddrfor nira barnkoagulation och
deltar i vuxenreumas multidisciplinira
APS-konferenser.

Teamet kring SLE-patienten

P4 grund av sjukdomens svarighetsgrad
och natur, kréver den stora resurser. Ny-
insjuknade kan behova veckovis kontak-
ter med sin barnreumatolog. Vi har just
borjat utbilda en SLE-barnsjukskéterska
som far ansvaret att bemdta patientfragor,
organisera sambesok, dagvardsbesok och
bevaka provsvar. Fysioterapeuter hjélper
till med led- och muskelbesvar samt den
viktiga fysiska aktiviteten (5). Var kurator
tar hand om

stodsamtal, bidragsansokningar, skolmo-
ten och hon har startat en mycket upp-
skattad patientgrupp for tonarstjejer med
SLE.

Sammanfattningsvis 4r jSLE en mang-
facetterad och medicinskt utmanande
sjukdom men det 4r ocksa en tacksam
och sympatisk patientgrupp som med
ritt omhandertagande, allmédnpediatriskt
tankande och individualiserad behand-
ling kan uppné lag sjukdomsaktivitet och
leva ett gott och aktivt liv. Lds gédrna mer i
vart nationella vardprogram (1).
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Myositsjukdomar hos barn

Efter de forsta beskrivningarna av myositsjukdom pa 1880 talet drojde det endast

ett par decennier innan tillstdndet ocksa var beskrivet hos barn. Av vetenskapliga

artiklar gillande myosit har nistan hélften publicerats under de senaste 20 aren.
Kunskapen om Juvenil Idiopatisk Inflammatorisk Myopati (JIIM) 6kar snabbt.

Myositsjukdom hos barn forekommer i
ett flertal sjukdomsuttryck. Vanligast &r
Juvenil Dermatomyosit (JDM) med sévil
hudforandringar som muskelpaverkan.
Insjuknande 4r vanligare hos flickor dn
hos pojkar, ratio 2:1, med incidens om
cirka 0,3/100 000 barn och &r. I manga
fall ger den kliniska bilden diagnosen.
Runt 6gonen syns rodnad med blaviolett
inslag och svullnad, heliotropt exantem.
P& knogar, foretradelsevis fingrar, syns
rodnade fjdllande plack, med inslag av
papler s k Gottrons tecken. Hudfériand-
ringar ser man ofta pa armbagar och
knan men foérekommer ibland aven pa
fotter runt nacken och bakom 6ronen.

Muskelpéverkan utgdrs Overvagan-
de av proximal muskelsvaghet i skulder
och backengordel samt nacken men &ven
perifer svaghet i mindre utstrickning.
Nagelbandskapillarundersokning  med
20 - 40 x forstoring tex med oftalmoskop
och gel pd nagelbandet avsljar i regel
bortfall av kapilldrer, forstorade kapilld-
rer, megakdrl, ibland kapilldrblédningar.
Denna kliniska bild gér JDM mycket san-
nolik men utredningen bér kompletteras
med beddmning av muskelstyrka hos for
patientgruppen van fysioterapeut samt
analys av muskelenzymer som ofta men
inte alltid 4r stegrade. Aven magnetkame-
raundersokning av muskler for att pavisa
de utbredda muskelédem som brukar fo-
religga och analys av myositantikroppar
bor utféras. I de mest okomplicerade fall-
en kan hér diagnos faststéllas.

Forloppet till diagnos kan vara kort
under négra veckor men ofta sparas ti-
diga symtom manga ménader tillbaka i
tiden ibland mer &n ett halvar. Inte minst
hudforandringarna véllar ibland tidigt
under forloppet differentialdiagnostiska
svérigheter. Andra primira myositva-
rianter hos barn dr polymyosit som har
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mer muskelengagemang mindre typiska
hudforandringar samt amyopatisk myosit
med léggradigare muskelpaverkan. Vid
myosit-misstanke med differentialdi-
agnostiska svérigheter rekommenderas
muskelbiopsi. Inflammation ses inte sil-
lan ocksa i andra organ; artrit, esofagus-
dysmotilitet, interstitiell lungsjukdom,
arytmi//myokardit och tarmvaskulit f6-
rekommer. CNS engagemang 4r ovanligt.

Differentialdiagnoser

Exempel pé sjukdomar som delvis 6ver-
lappar juvenil myositsjukdom, s k over-
lapsjukdom, ar MCTD, SLE och Sklero-
dermi. Av differentialdiagnoser kan
gillande hudférandringar ndmnas virus-
utslag, eksem, psoriasis, vaskulitsjukdom
eller andra reumatologiska sjukdomar.
Muskelsymtomen férekommer vid en
rad andra sjukdomar som bor beaktas,
inkluderande neuromuskuldra-metabola
sjukdomar och endokrin myopati. Hog
fysisk belastning kan ge muskelsmarta
och CK stegring liksom virus (t ex in-
fluensa, coxsackie) som ocksa ibland ger
muskelsvaghet.

Behandling och forlopp

Behandlingen 4r farmakologisk och fy-
sioterapeutisk. Steroider har fortsatt en
viktig roll med initialt héga doser och
risk for steroidbiverkan. Steroiddoserna
trappas succesivt ner men kvarstdr som
regel 6 - 9 mén, ibland lingre om sjuk-
domsrecidiv. Steroidsparande terapi ut-
gors framst av metotrexat. Vid terapisvikt
eller initial hog sjukdomsaktivitet kom-
pletteras behandlingen ibland med négon
av foljande; immunglobuliner, klorokin
eller andra immunmodulerare som t ex
azatioprin, abatacept. Rituximab och
mykofenolat mofetyl dr lampliga for pa-
tienter med interstitiell lungsjukdom. Ett

lovande tillskott till terapiarsenalen utgor
JAK hammare. Centralt vid diagnos och
for fortsatt monitorering &r fysioterapeu-
tisk beddmning om mojligt kompletterad
med arbetsterapeutisk bedémning.
Lampliga sjukdomsspecifika bed6ém-
ningsinstrument som kan f6lja forloppet
ar CMAS (Childhood Myositis Assess-
ment Scale) som undersoker funktionell
muskelstyrka och muskuldr uthallighet.
Med MMTS8 (Manual Muscle Testing)
graderas styrka 0 — 10 i 8 relevanta mus-
kelgrupper. Ledstatus foljs for rorelseom-
fang och ev artriter.

Vad visar forskningen?

Studier har visat att barn med aktiv sjuk-
dom har nedsatt styrka, kondition, sy-
reupptagningsformaga och simre ben-
hélsa 4n jamnériga. Detta beroende pa
sévél inflammationen i sig, men &ven pa
inaktivitet och biverkningar av cortison-
medicinering. Evidensen inom effekt av
fysioterapi vid JDM &4r mycket sparsam,
baserad pa relativt smé och enstaka stu-
dier, men den tidigare forsiktigare install-
ning till fysisk trdning vid myositer har pa
senare ar dndrats, fram for allt fran positi-
va resultat i vuxenstudier.

Att regelbundet f6lja upp patienten
med JIIM é&r av yttersta vikt och den fy-
sioterapeutiska bedémningen och under-
sokningen kan bidra till att detektera ett
uppblossande skov tidigt.

Prognosen &r i de flesta fall mycket
god med utlakning pé nagra érs sikt men
inte minst hudproblem kan fortga aratal.
Resttillstand forekommer och mortalitet
finns beskriven.

Vid misstanke om myositsjukdom hos
barn rekommenderas kontakt med regi-
onalt center.
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Nya farmakologiska behandlings-
alternativ for barnreumatism

{ )
Ett viktigt symptom vid JIA dr morgonstelhet. Ibland skylls barnets symptom pa véixtvirk,

men vid vixtvirk dr barnet symptomfritt pa morgonen Foto: iStock
il
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Barnreumatism, juvenil idiopatisk artrit (JIA), ar den vanligaste artritsjuk-
domen hos barn och drabbar ndstan ett barn varje dag i Sverige. Diagnosen
kraver debut fore 16 ars alder och att minst en led dr inflammerad i minst

sex veckor, samt att andra orsaker till symtomen ir uteslutna.

JIA bestar av flera undergrupper, dir den
storsta andelen har artrit i fa leder - med
bést prognos, och dérefter polyartrit. En-
dast hogst 5 procent av barn med JIA har
positiv reumafaktor (RF) och/eller anti-
CCP, vanligen tondrsflickor med tidig
vuxensjukdom, motsvarande reumatoid
artrit (RA). Under JIA inordnas dven ar-
trit associerad med psoriasis och entesit/
spondylit som liknar vuxenformen, och
har sémre prognos (1). En sdrskild un-
dergrupp (5 procent) ar systemisk JIA,
som giar med feber och idag betraktas
som autoinflammatorisk och inte au-
toimmun.

Ibland ldng vig till diagnos
Eftersom JIA &r ovanligt tdinker man kan-
ske inte direkt pa att det haltande barnet
kan ha en reumatisk sjukdom. Inte séllan
har vigen gatt via ortopedi, neurologi,
eller onkologi och en del av dessa ut-
redningar dr nédvindiga innan diagno-
sen JIA kan stéllas. Ett viktigt symptom
ar morgonstelhet. Ibland skylls barnets
symptom pé véxtvirk, men dd 4r barnet
symptomfritt p4 morgonen. Sérskilt ka-
raktaristiskt for JIA 4r att smé barn kan
fa iridocyklit (uveit) som forst forloper
symptomfritt men kan leda till blindhet.
Kéklederna kan ocksé vara inflammerade
utan att barnet kdnner det, och det kan
leda till mikrognati. Det finns dérfor na-
tionella vardprogram for att folja barnen
hos 6gonlikare och tandlakare/bettfysio-
log. Det ér viktigt att behandla inflamma-
tionen tidigt for att undvika ledskador.
Vid féljande riskfaktorer 4r det séirskilt
viktigt att snabbt komma igdng med ef-
fektiv behandling (2, 3):
o Artrit i fotled, handled, hoftled och/
eller kakled
 Hog inflammationsaktivitet vid debut
o RF och/eller anti-CCP positiv
o Fordrojning av diagnosen > 6 ménader

Biologiska likemedel

Som tillagg till behandling med me-
totrexat och ledinjektioner, introducera-
des for 25 ar sedan hammande lakemedel
mot det proinflammatoriska cytokinet
TNE vilket i ett slag férbattrade behand-
lingen av JIA, med dramatiskt minskad
leddestruktion som resultat. Stora regis-

terstudier visar att farhdgor om biverk-
ningar, sadsom allvarliga infektioner och
malignitet, hittills inte besannats. Om
inte TNF-blockad fungerar kan aven
T-cellshammare provas. Under aren har
nya biologiska likemedel tillkommit som
ar riktade mot andra nyckelfaktorer i in-
flammationsprocessen. Detta ar sirskilt
viktigt for behandlingen av systemisk
JIA, dér antikroppar mot IL-1 och IL-6
ar mycket effektiva. P4 senare &r har mo-
noklonaler mot IL-17A skapats, sarskilt
limpade fér juvenil psoriasisartrit och
entesitrelaterad JIA / juvenil ankylose-
rande spondylit.

JAK-himmare - a new kid on the block
De senaste aren har en ny typ av malrik-
tade lakemedel tillkommit. Till skillnad
frdn biologiska likemedel som verkar
extracellulart, riktas JAK-himmare mot
en intracelluldr signalkedja som aktive-
rar proinflammatoriska cytokingener.
En stor fordel, inte minst for barn, ar
att de kan tas peroralt. Sedan 2021 ar
JAK-hiammarna tofacitinib och bariciti-
nib godkinda fér juvenil polyartrit och
juvenil psoriasisartrit, men erfarenheten
ar dnnu begransad. Rekommendationen
ar att man forst provar metotrexat och
biologiska liakemedel. JAK-hdmmarnas
effekt pa JIA 4r god och jaimfoérbar med
biologiska lakemedel (4).

Arets version av behandlingsrekom-
mendation for JIA speglar en snabbare
behandlingstrappa jamfort med tidigare
(5).

Referenser

1. Glerup M, Rypdal V, Arnstad ED,
Ekelund M, Peltoniemi S, Aalto K, et
al. Long-term outcomes in juvenile
idiopathic arthritis: 18 years of follow-
up in the population-based Nordic
Juvenile Idiopathic Arthritis (JIA)
cohort. Arthritis Care Res (Hoboken).
2019.

2. Ringold S, Angeles-Han ST, Beukel-
man T, Lovell D, Cuello CA, Becker
ML, et al. 2019 American College of
Rheumatology/Arthritis Foundation
Guideline for the Treatment of Juve-
nile Idiopathic Arthritis: Therapeutic

Approaches for Non-Systemic Poly-
arthritis, Sacroiliitis, and Enthesitis.
Arthritis Rheumatol. 2019;71(6):846-
63.

3. Onel KB, Horton DB, Lovell D],
Shenoi S, Cuello CA, Angeles-Han
ST, et al. 2021 American College
of Rheumatology Guideline for the
Treatment of Juvenile Idiopathic
Arthritis: Therapeutic Approaches for
Oligoarthritis, Temporomandibular
Joint Arthritis, and Systemic Juvenile
Idiopathic Arthritis. Arthritis Rheu-
matol. 2022;74(4):553-69.

4. Ruperto N, Brunner HI, Synoverska
O, Ting TV, Mendoza CA, Spindler
A, et al. Tofacitinib in juvenile
idiopathic arthritis: a double-blind,
placebo-controlled, withdrawal
phase 3 randomised trial. Lancet.
2021;398(10315):1984-96.

5. https://reuma.barnlakarforeningen.se/
wp-content/uploads/sites/11/2023/11/
Farm-beh-2023-11-28-.pdf

Lillemor Berntson, barnlikare, Docent,
Adjungerad universitetslektor
Akademiska Barnsjukhuset Uppsala och
Institutionen for kvinnors och barns hdlsa
Uppsala universitet

E-mail: lillemor.berntson@kbh.uu.se

Stefan Hagelberg, barnlikare, Med Dr,
Astrid Lindgrens Barnsjukhus
Stockholm

E-mail:
stefan.hagelberg@regionstockholm.se

Barnldkaren nr. 1/24

BARNREUMATOLOGI

21



BARNREUMATOLOGI

22

Implementering av sjukskoterskeledda stodprogram:

Forbattrat omhandertagande
vid diagnos och o6verforing till
vuxensjukvarden

Juvenil Idiopatisk Artrit (JIA) dr en av de vanligaste forvarvade kroniska sjukdo-
mar under barndomen. I Sverige insjuknar cirka 200 barn arligen. Pa Barnreuma-

tologiska mottagningen pa Astrid Lindgrens Barnsjukhus, diagnostiseras ungefir

50 barn med JIA varje ar. Hilften av dessa fortsitter att ha aktiv sjukdom nir de
fyller 18 ar. De behover darmed 6verforas till vuxensjukvarden.

Bade att fa en kronisk diagnos och att
senare eventuellt behova overforas till
vuxensjukvarden kan vara omtumlande
och skrimmande. For att mojliggora ett
battre omhéndertagande av dessa patien-
ter startades tva doktorandprojekt. Fokus
i dessa projekt var att skapa bittre forut-
sattningar for patienter och foréildrar, att
vara involverade i virden. Bada projekten
syftar till att implementera struktureran-
de omhindertaganden av barn med JIA
och deras foréldrar.

En huvuddel i projekten ar det som
kallas, strukturerat omhéndertagande
vid nydiagnos Juvenil Artrit Support pro-
gram (JASP-1). JASP-1 har utarbetats av
det barnreumatologiska teamet p& Astrid
Lindgrens Barnsjukhus. JASP-1 bestér
av 7 strukturerade patient- och familj
centrerade besok under barnets forsta ar
med en JIA diagnos. Sjukskoterskan del-
tar redan vid familjens forsta besék och
koordinerar och deltar vid lékarbes6ken
vidare under det forsta aret. Sjukskoter-
skan har &ven egna besok och kontinuer-
lig telefon/chatt kontakt med familjen.

Utvirdering av JASP-1

Programmet kommer att utvidrderas pa
fyra olika sitt. Dels genom ett studiespe-
cifikt frageformuldr med 16 fragor som
besvaras ca 12 manader efter diagnos.
Frageformulidret innehéller frdgor om hur
deltagarna har upplevt informationen,
kommunikationen, delaktigheten och
det kdnslomassiga stodet under det forsta
aret med JIA. Dessa resultat jamfors med
en grupp som har mottagit standard vard
som 4aven de har fatt svara pa frigeformu-
ldret 12 manader efter diagnos. Vid ana-
lys av frégeformuldren framkommer det
att de som har deltagit i JASP-1, 4r mera
nojda med den vard de har mottagit 4n

Barnldkaren nr. 1/24

de som mottog standardvard. De som har
genomfort JASP-1 skattade dven barnens
hilsa battre.

Dessutom granskas patientrelaterade
utfallsmétt som exempelvis sjukdoms-
grad, sjilvskattad halsa och smarta uti-
fran de registreringar som barn/féréldrar
har matat in i Svenska Barnreumaregist-
ret. Slutligen genomfors kvalitativa inter-
vjuer med béde barn och foréldrar for att
fa en djupare kunskap om deras erfaren-
heter av att fd en JIA diagnos, samt av att
delta i JASP-1.

Strukturerat transitionsprogram och
begreppet “transition - overforing”

Det ar viktigt att man skiljer pa transition
och overforing. Transition ar en process
om pagar over lang tid och bor paborjas
i tidiga tondren. Overforing dr ett tillfille
da ungdomen 6verfors fran barnsjukvér-
den till vuxensjukvarden.

Det strukturerade transitionsprogram-
met innehaller tre traffar med sjuksko-
terska. Det forsta besoket sker vid 14 ars
alder. Vid detta besok bjuds fordldrarna
in att vara med vid hela besoket. Nasta
besok sker vid 16 érs alder. Vid detta be-
sOk far kan foraldrarna vara med pa delar
av besoket om ungdomen dnskar det. Vid
17,5 érs alder sker det avslutande besoket
och dé4 kommer ungdomen ensam. Vid
dessa besok lyfts flera fragor géllande den
barnreumatiska sjukdomen i férhallande
till livet t ex skolgang, sociala aktiviteter,
fysiska aktiviteter, alkohol och rékning.
Samtalen har en forutbestimd ram men
anpassas efter ungdomens fragor och be-
how.

Utvirdering av transitionsprogrammet
Transitionsprogrammet utvirderas pa
olika sitt. Dels mats ungdomarnas kun-

skap med hjilp av ett frageformuldr,
MEPS (Medical, Exercise, Pain and Soci-
al Support Questionnaire). Detta formu-
ldr besviras av ungdomarna nér de gar in
i transitionsprogrammet vid 14 drs &lder
samt nér det avslutar programmet vid 18
ars alder. For att se om ungdomar som
genomgatt transitionsprogrammet far
6kad kunskap har dven ungdomar som
inte deltagit i programmet pa grund av
att de hade passerat 14 drs alder nér pro-
grammet startade fatt besvara MEPS nar
de dr 18 ar. Efter att ungdomarna avslutat
programmet tillfragas bade de och deras
fordldrar att delta i intervjuer for att bely-
sa deras upplevelse av att delta i ett trans-
itionsprogram.

Vad hénder i framtiden

Malen med béda projekten ar att ta fram
strukturerande program som kan for-
battra omvardnaden och vardkvaliteten
for barnreumatiker. Férhoppningen &r
att det strukturerade omhéandertagandet
ska leda till battre férutsattningar for en
god halsa, forstaelse av sjukdom och be-
handling, 6kad livskvalitet och 6kade for-
utsittningar for familjen att kunna vara
delaktiga i varden.

Nir projekten dr utvarderade dr tanken
att programmen ska spridas till barnreu-
matologiska kliniker i hela landet och bi-
dra till en jamlik vard.
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Det dr viktigt att man skiljer pd transition och overforing. Transition dr en process om
pégdr over lang tid och bor pabdrjas i tidiga tondren. Overforing dr ett tillfille dd ungdo-
men overfors fran barnsjukvdrden till vuxensjukvdrden. Det strukturerade transitions-
programmet innehaller tre triffar med sjukskéterska. Det forsta besket sker vid 14 drs
dlder. Vid detta besok bjuds fordldrarna in att vara med vid hela besiket.
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Avhandling:

Miljofaktorer tidigt i livet och
dess paverkan pa tarmfloran
och risken for att insjukna med
barnreumatism

Forskning har visat att personer med JIA-diagnos redan mycket tidigt i livet exponerats for specifika miljofaktorer.
Foto: iStock

Barnldkaren nr. 1/24

AVHANDLING

I Sverige insjuknar varje ar ca 200 barn i den reumatiska sjukdomen Juvenil idiopatisk
artrit (JIA). Den karakteriseras av ledinflammation med smarta och rorelseinskrank-
ning som f6ljd, men dven en pataglig trotthet vilket ofta paverkar livskvaliteten. Trots
omfattande forskning vet man fortfarande inte varfor vissa barn insjuknar med JIA.
Miljofaktorer tidigt i livet dr foga studerat och kan vara en bakomliggande orsak.

JIA betraktas som en autoimmun sjuk-
dom dir immunforsvaret Overreagerar
och angriper kroppens egna vavnader.
Arftliga faktorer anses svara for ungefir
20 procent av sjukdomsrisken, resterande
delen tillskrivs okdnda miljofaktorer som
péverkar immunsystemet vilket leder till
autoimmunitet.

Det nyfédda barnet fods med en steril
tarm. Tarmfloran byggs upp genom ex-
ponering for forlossningskanalens bak-
terier och utvecklas vidare via féda och
hemmiljé (fordldrar och syskon). Vid
kejsarsnitt missar barnet férlossningska-
nalens godartade (evolutionart selekte-
rade) bakterier. Kortvarig amning mins-
kar brostmjolkens positiva inverkan pé
tarmflorans uppbyggnad. Forstfédda har
sannolikt mindre exponering for syskons
godartade bakterier. Antibiotikabehand-
ling péverkar tarmfloran och dess skydd
av tarmslemhinnan. En o6kad tarmge-
nomsldpplighet riskerar att ooénskade
amnen passerar igenom tarmslemhin-
nan, ddr immunceller aktiverar inflam-
mation, vilket i forlingningen kan leda
till autoimmunitet. I mitt avhandlings-
projekt har jag studerat miljofaktorer
under fosterlivet och barndomen kopp-
lade till JIA-sjukdom senare i livet. Aven
gen-milj6interaktioner och tarmflorans
sammansdittning har studerats. Delstudi-
erna i avhandlingen bygger till stor del p&
ABIS-studien (Alla Barn i Sydéstra Sveri-
ge), vilket dr en fodelsekohort med drygt
17 000 barn fodda 1997-1999. Av dessa
insjuknade 111 med JIA under uppvéx-
ten.

Forlossning och tidig nutrition

De som fitt JIA-diagnos hade oftare
forlosts via kejsarsnitt. Att vara forst-
fédd innebar en tvafaldig riskokning.
JIA-barnen hade dven ammats i mindre
utstrackning jamfoért med 6vriga ABIS-
barn. Sambandet sigs bade for helam-
ning och delamning. Hog fiskkonsum-
tion (>1 géng/vecka) under graviditeten,
eller om barnet hade hog fiskkonsumtion
under forsta levnadsaret, var forenat med
femfaldigt ckad risk foér JIA. Frekvent
fiskintag var dven sammankopplat med
okad forekomst av ANA-antikroppar. I

navelstrangsblod noterades signifikant
hogre koncentrationer av Aluminium,
Kadmium, Kvicksilver och Litium hos
JIA-barnen jaimf6rt med kontroller. Detta
kan tala for att tungmetaller i fisken bi-
drar till riskokningen att insjukna med
JIA, méjligen genom att paverka tarmens
genomslapplighet och immunférsvaret.

Infektioner, antibiotika och tarmflora

Tonsillit och otit var Gverrepresenterat
hos JIA-barnen, men detta statistiska
samband kvarstod inte efter justering for
potentiella konfounders (bl a antibioti-
ka). Daremot var risken att utveckla JIA
tre génger hogre hos dem som expone-
rades for antibiotika under de forsta tre
aren jamfort med de som inte exponerats.

Den gemensamma ndmnaren hos
dessa identifierade riskfaktorer (kejsar-
snitt, kortvarig amning, forstfodd samt
exponering for antibiotika och fisk) skul-
le kunna vara att de paverkar tarmflorans
sammansattning. Fran avforingsprover
lamnade vid ett &rs dlder (fore insjuknan-
de) sa noterades ett flertal bakteriearter
som fanns i 6verflod respektive under-
skott hos JIA-barnen i forhallande till
kontroller.

Majoriteten av dessa bakterier visade
aven ett motsvarande samband med risk-
faktorerna kejsarsnitt, kortvarig amning,
forstfodd samt exponering f6r antibiotika
och fisk. Effekten av dessa riskfaktorer
misstanks darfor till viss del medieras via
en fordndrad tarmflora. Manga av bakte-
riearterna som férekom hos kontroller,
men saknades hos JIA-barnen, visade
sig vara bakterier som producerar anti-
inflammatoriska dmnen. Vi kunde 4ven
pévisa riskkombinationer av HLA-gener
och miljofaktorer som kraftigt ckade ris-
ken att insjukna med JIA.

Sammanfattningsvis har barn med JIA
redan mycket tidigt i livet exponerats
for negativa miljofaktorer. Effekten av
dessa riskfaktorer tycks medieras via en
fordndrad tarmflora. Denna miljéindu-
cerade forandring av tarmfloran kan san-
nolikt utlésa och paskynda utvecklingen
av den autoimmuna sjukdomen JIA hos
genetiskt predisponerade barn.
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Bokrecension

Skakvald - en vetenskaplig
kontrovers med 6desdigra sociala
och rittsliga konsekvenser

“Det finns olika former av barnmiss-
handel, varav skakvéld &r en. Skakvéld
innebér att en vuxen person tar upp ett
spadbarn, héller det framfor sig och ska-
kar barnet sé att huvudet sldngs fram och
tillbaka. Det 4r underforstatt att det &ar
fragan om ett relativt kraftigt vald, och
detta vald har antagits férorsaka blod-
ningar i hjarnhinnorna, blédningar i
6gonen samt symtom pa hjarnpaverkan.
Det kanske ar svart att forsta att nagon
skulle kunna komma pa idén att skaka
sitt spadbarn s& valdsamt att barnet kan
fa allvarliga symtom sdsom kramper eller
medvetsloshet, eller kan till och med avli-
da. Men att beteendet att skaka spadbarn
existerar ar helt klart — det har dokumen-
terats med bland annat videokamera vid
flera tillfallen”

Detta &r inledningen p& boken ”Skak-
vald” av forfattarna Nils Lynge och An-
ders Eriksson och sammanfattar vad
skakvéld dr och orsakar. Forfattarna ar
vl fortrogna med dmnet och var bada
i gruppen som arbetade med och skrev
SBU-rapporten om skakvald (1). Forfat-
tarna och nédra anslutna medarbetare har
ocksd sedan SBU-rapporten producerat
flertalet inlagg och artiklar, som alla &r
frekvent citerade i boken.

Forfattarna ber i inledningen om ur-
sakt for upprepningar med hanvisning
till att jag som ldsare inte forvantas lasa
boken fran parm till parm. Jag forstar
detta, men det &r trots det inte helt latt
att folja bokens gang. Den ger ett myck-
et fragmenterat intryck och det ar svart
att fa grepp om helheten och lit oss siga
andemeningen. Skrivandet 4r latt forcerat
och det kidnns som det finns en innebo-
ende frustation och irritation i sprék och
beskrivningar. Det kan naturligtvis vara
till en boks fordel och skapa en kinsla
som far mig som ldsare engagerad, men
det blir i langden i stillet svért att folja
tankegdngar och beskrivningar. En re-
daktor borde ocksé hjélpt forfattarna med
att utropstecken (!), absolut som enstaka
foreteelse kan férekomma, men inte i den
ofantliga méngd som i denna bok.

Bokens innehall dr en forlingning av
SBU-rapporten med tillagg av forfattar-
nas egna tankar och hypoteser runt vad
som kan orsaka triaden (subduralblod-
ning utan tecken pd yttre skallskada,
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blédningar i 6gonbottnarna och skada i
sjdlva hjarnvavnaden genom att nervtra-
dar slitits av). Boken ar uppdelad i fyra
delar Bakgrund, Diagnostisk trdffsiker-
het, Gamla vetenskapliga kontroverser
som hjdlp att forstd nya och Hur kan vi
komma vidare?

I Bakgrund beskrivs olika hypoteser till
triadfynden som inte skulle vara orsakade
av trauma. Négra av hypoteserna ar syre-
brist med péféljande hjarnsvullnad, sub-
duralblédning och 6gonbottenblédning.
Rebldédningar av subduralhematom frén
forlossningen. Subduralblédningar vid
benign extern hydrocefalus (BEH, aven
kallad BESS - Benign enlargement of the
subarachnoid spaces). Avsnittet tar ocksa
upp bristen pa effekter pa forebyggande
atgarder mot skakvald, hjalphypoteser
som en belastning for att bibehélla “tron”
pé att triaden ar orsakad av skakning, nar
andra medicinska forklaringar ej finns.
Vetenskapliga kriser berors ocksa och nér
vetenskap blir ideologisk.

I delen om Diagnostisk triffsikerhet
diskuteras svérigheterna med att skapa
just detta, samt dven ett utforligt bemo-
tande av kritiken mot SBU-rapporten (1).

I kapitlet Gamla vetenskapliga kontro-
verser som hjdlp att forstd nya, forsoker
forfattarna forklara varfér andra hypo-
teser runt uppkomst av isolerade triad-
fynd inte far genomslag. Som exempel
anvinds det hardnackade motstandet
som Semmelweis fick uppleva vid férsok
att inféra handtvitt med mottagandet av
SBU-rapporten (1).

I delar av sista kapitlet, Hur kan vi
komma vidare?, och i slutet av det fore-
géende kapitlet finns négra sidor som fér
en stund 4ndd har en viss sjalvreflektion
fran forfattarnas sida och mycket vl kan
vara bra for forskare inom omradet att
lasa och reflektera over. Tyvarr ar det inte
négot som haller i sig, utan jag som lasare
far som avslutning forklarat for mig vad
en skandal ar.

Att redan i forordet jaimfora sig med
Semmelweis 4r inte det bésta pedagogiska
greppet att skapa fortroende, aven om det
forklaras lite mer utforligt senare i boken.
Nu kanske inte att skapa fértroende var
avsikten, men jag tanker &nda att forfat-
tarna har en 6nskan att deras tankar och
funderingar ska tas pa allvar. Forfattarna

Forfattare: Nils Lynoe, Anders Eriksson
Antal sidor: 258

Forlag: Fri Tanke

Utgivning: 2023

ISBN: 9789189526488

har ingen nuvarande klinisk anknytning
och det blir upp till oss kliniskt verksam-
ma att ldsa och begrunda och anvinda
det som &r av vérde for att bibehalla en
objektiv syn, pd en mycket svar del av den
kliniska vardagen som beror véldsutsatta
spadbarn.

Vem ska lasa denna bok? Boken till-
for inte mer dn vad som framkommer i
SBU-rapporten (1) och det finns inget att
hidmta nér du vl stér i en klinisk situa-
tion. Du som barnlékare har saledes val-
digt lite utbyte av boken. I slutet av tred-
je och i borjan av fjarde kapitlet (ndmnt
ovan) finns négra insiktsfulla rader for
den som ténker sig att forska inom omra-
det. Boken kan troligen ge en bredare in-
blick for verksamma inom réattsvésendet
sdsom aklagare, forsvarsadvokater, samt
for rattslakare vid aktuella fall av miss-
tankt spadbarnsmisshandel.
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ISSUE HIGHLIGHTS

PRETERM CHILDREN HAD AN INCREASED
RISK OF MATHEMATICAL DIFFICULTIES

Children born preterm before
33-35weeks of gestation had
an increased risk of mathe-
matical difficulties at 18vears
of age, but their language
grades did not seem to be
affected, The findings come
from a study by Wiingren et al., which investigated school grades in
all Danish children born in 1992-1997 when they finished their lower
secondary education. Meanwhile, Gustafsson et al. found an associa-

tion between Swedish children being born small-for-gestational age in
1973-2002 and a poor school performance at 16years of age.”

CHILDREN WITH BREATH-HOLDING
SPELLS OFTEN UNDERGO UNNECESSARY
DIAGNOSTIC TESTS

B ‘ v

‘\\ Breath-holding spells are in-
voluntary paroxysmal events

v, 'l that are commaon in otherwise
healthy children. Hellstrém
Schmidt et al. investigated
519 children diagnosed with

‘ breath-holding  spells  in
southern Sweden from 2004

to 2018. They found that the children frequently underwent unneces-
sary electrocardiography and electroencephalography investigations
when their families sought medical care.? The team present guidelines
that aim to reduce the overuse of diagnostic interventions and provide
better care for children with breath-holding spells,

PROBIOTICS REDUCED CRYING IN INFANTS
WITH COLIC

A systematic review and
meta-analysis of randomised
controlled  trials  showed
that probiotics significantly
reduced crying in colicky in-
fants under 3months of age,

by an average of 51min per
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day.‘ All the probiotic strains included in the studies seemed effective
in treating infantile colic, but the most substantial improvements were
seen in exclusively breastfed infants and those given Lactobacillus re-
uteri DSM 17938, However, Ribeiro Vaz et al. point out that there is
still only limited evidence available on the effectiveness of probiotics
for formula-fed infants and those born by Caesarean section.

COLOUR VISION DEFICIENCIES IN
PRETERM CHILDREN

. Preterm children had an in-
~ creased risk of colour vision
deficiencies, according to
a Spanish study by Puyeo
et al. that explored the im-
pact of prematurity on chro-
matic discrimination from
2 to 15years of age.s This even occurred when coexisting visual
disorders were absent. The authors concluded that colour percep-
tion developed throughout the first years of life and that colour vi-
sion deficiencies in preterm children were not fully explained by a
higher rate of visual disorders. Franklin comments on the findings
and explains why all children need to be screened for colour vision
deficiency.‘5‘

HIP PROBLEMS, SCOLIOSIS AND
NON-SURGICAL INTERVENTIONS IN
CHILDREN WITH CEREBRAL PALSY

Hip displacements and cor-
rectable scoliosis were com-
mon among Danish children
with cerebral palsy between
2010 and 2020, but hip dislo-
cations and non-correctable
scoliosis were low.” Krarup
et al. found that half of the children with hip displacements, and a third
of those with correctable scoliosis, received intensive treatment. Only
a few of the children with correctable scoliosis used a spinal orthosis to
prevent further deformity. The authors suggest that future investiga-
tions should examine whether treatment intensity and the use of ortho-
ses could reduce the need for surgical interventions. In another paper,
Lidbeck et al. report that signs of perceptual disorder during movement
were reliably assessed in Swedish children with cerebral pals',.r.‘!‘

© 2024 Foundation Acta Pediatrica. Published by John Wiley & Sons Lid,
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Bild 2. Kung Balduin IV leder sina trupper under slaget vid Montgisard 1177. Méalning av Charles-Philippe Lariviére, utford 1842—
1844. Balduin avbildas i bérstol, men han var dr 1177 dnnu inte singbunden utan utkdmpade slaget pd histryggen. Foto: RMN-GP
(Chateau de Versailles)/Franck Raux. Wikimedia, Public Domain.

Kungen fick spetilska
redan som barn

Spetilska, eller lepra, dr en sjukdom som drabbar inte bara vuxna utan éven
barn. En beromd historisk person som fick spetilska som barn var Balduin som
blev kung av Jerusalem i slutet av 1100-talet. Kungadomet Jerusalem hade upp-
rittats av korsriddarna under det forsta korstaget. Geografiskt omfattade riket
dagens Israel, de palestinska omradena och vistra Jordanien. Balduins spetils-
ka finns beskriven i historiska kéllor och han har kallats den spetilske kungen.

Varen 2023 uppmérksammade Barnlédka-
ren att det var 150 ar sedan den norske
lakaren Gerhard Armauer Hansen upp-
tackte leprabacillen (1). I celler i vdvnad
fran en spetilsk patient fann han stav-lik-
nande kroppar vilka sag ut som bakterier.
Bakterierna skulle senare f& namnet My-
cobacterium leprae och lepra kallas idag
ofta Hansens sjukdom.

Eftersom lepra idag framst finns i tro-
piska omrdden har ménga av oss vaga
kunskaper om sjukdomen. Leprabacil-
lerna forokar sig mycket langsamt vilket
ger lang inkubationstid. Den varierar fran
3 manader till 20 r, i genomsnitt 3-5 ar
(2). Sjukdomen finns dock inte bara hos
vuxna utan dven hos barn (Bild 1). Laro-
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bocker anger att incidensen i endemiska
omraden 4r som hogst under barndomen
och i tidig vuxenalder (2). Sjukdomens
kliniska yttringar aterspeglar i stor ut-
strickning védrdvavnadens svar pé in-
fektionen (2). Vanligast angrips hud och
perifera nerver men ocksé ovre luftvagar,
testiklar och 6gon kan angripas. I den
allvarligaste, lepromatdsa, sjukdomsfor-
men aterfinns leprabacillerna i mycket
stort antal i huden, i ndsans mukosa och i
perifera nerver (2). Foljder av sjukdomen
ar bland annat kroniska hudlesioner, kdn-
selbortfall med forlust av fingrar och tar
samt pareser pa grund av skadade moto-
riska nerver (2).

Ett fran historien ként exempel pa en

person som fick spetilska redan som barn
ar Balduin IV (1161-1185), som var kung
av Jerusalem ar 1174-1185. Efter det for-
sta korstaget hade kungadomet Jerusalem
upprittats av korsriddarna ar 1099. Riket
omfattade dagens Israel, de palestinska
omradena och vistra Jordanien. De atter
som styrde kungariket kom fran datidens
Frankrike och var fransktalande. Namnet
var darfor sannolikt Baudouin snarare dn
Balduin.

Kinde inte smirta som andra barn

Balduin fick en god utbildning, men hans
larare lade mirke till att han inte verkade
kdnna smiérta som andra barn. Spetalska
misstanktes, men sjukdomsnamnet und-

veks att uttalas, sannolikt pa grund av
de konsekvenser som en sidan sjukdom
skulle fa for Balduins framtid. Han larde
sig rida och att styra hésten med hjéalper
frén knéna.

Kung av Jerusalem

Trots tecknen pa lepra valdes Balduin till
kung ar 1174 nér hans far, kung Amalrik
I, dog i dysenteri. Nar den muslimske

Bild 1. Handen hos ett barn dir lepra har
angripit ringfingret. Foto: US Depart-
ment of Health and Human Services.
Wikimedia, Public Domain.

sultanen Saladin angrep kungariket Jeru-
salem ledde Balduin de styrkor som slog
tillbaka Saladins hédr vid Montgisard ar
1177 (Bild 2). Vi vet inte lingre exakt var
slaget stod. Nara Ashkelon, i sydvastra
Israel vid Medelhavet, eller ndra Ramla,
sydvist om Lod i centrala Israel, har {6-
reslagits.

Den spetilske kungen

Balduin utvecklade den allvarligaste sjuk-
domsformen, lepromatos, multibacillar
lepra. Sarskilt angripna var armar, hin-
der, ben, fotter och ansikte. Efterhand
forlorade han kidnseln i hander och fotter.
I striderna mellan kristna och muslimska
styrkor f6ljde han mot slutet sina styrkor
buren pa bar.

Balduins tid har skildrats i Ridley Scotts
film ”Kingdom of Heaven” fran 2005. I fil-
men bar Balduin en silvermask som dél-
jer hans av lepra vanstéllda ansikte.

Balduin dog véren 1185 endast 24 ar
gammal. Han var da kraftigt forsvagad
av sin sjukdom. Vid sin bortgéng var han
blind och kunde inte ga eller anvanda sina
hénder. Kungariket gick under 1291.
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Konst: Assa Kauppi i ny utstdllning:

Barn vacker tankar om
en planet i forandring

We are all here for the funeral.

Foto: Margareta Munkert Karnros

Pagar t o m 17 feb 2024 GSA Gallery, Hudiksvallsgatan 6, Stockholm.

Oppet: ti-fre: 11-18, 16 12-16.

I denna nya skulpturutstdllning av Assa
Kauppi, forekommer likheter med hen-
nes tidigare utstallningar The race is over
och In search of a winner. Det som 4r mest
patagligt i det avseendet, 4r den kénsla av
utsatthet i frénvaro av vuxna som barnen
férmedlar. Genom situationer som finns
omkring oss i vardagen, later Kauppi
skickligt barnen berdtta om tapperhet
och brddmogenhet i de hoga forvint-
ningarnas stralkastarljus. De gestaltas

som sorgsna krigare i en varld byggd av
vuxna, och sa @ven i denna utstillning.
Hon visar oss dven de vilda djuren med
sin péals och sina fjadrar, som soker skydd
fran den pédgaende katastrofen. Nar ho-
ten ndrmar sig, rullar myrkottar ihop
sig av sarbarhet och vantar tappert och
talmodigt pa faran, och krékor flyger i
varningscirklar éver en himmel tung av
oro. Allt detta moter besokaren som kli-
ver in i Assa Kauppis konstnérliga rum,

dar syftet dr att rikta var uppmarksamhet
mot en framtid dér allt levande befinner
sig under hot.

Kauppi vill berdtta om hur méansklig-
hetens existens och dess férodande fram-
steg inte forhindrats, utan oundvikligen
kolliderat med naturens kamp for 6ver-
levnad. I denna utstéllning som fatt titeln
Vi dr alla hir for begravningen, har barn
samlats. Vi kan huka oss ner bredvid den
tankfulla flickan och iaktta hennes lek

The Mind from Cradle to Grave. Consciousness from fetal to old age.
Berzeliussymposium organiseras av Acta Paediatrica och Journal of Internal Medicine
Lakaresallskapet, Stockholm. 22-23 maj 2024.

https://www.sls.se/fom-oss/aktuellt/kalendarium/bz-109---the-mind-from-cradle-to-grave/

Info: hugo.lagercrantz@actapaediatrica.se
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Allvarsam flicka med krusig kjol fran den tidigare utstdllningen In search of a winner. Utstdllningen belyste situationen
for barn som tavlar i skonhetstavlingar, skapade av vuxna.

Assa Kauppi

Fodd 1977 i Stockholm och utbildad
vid Kungliga Konsthogskolan. Assa
Kauppi arbetar framst som skulptor,
men dven med andra konstndrliga
uttrycksformer som foto och film.
Hennes skulpturer har visats pd ett
flertal utstdllningar bade i Sverige
och internationellt.

med vattenspegeln framf6r henne. Allva-
ret syns i hennes blick men hon mérker
oss inte. Denna tankfulla frénvaro syns
aven hos barnen intill, de som stér i giv-
akt pd sina hoga socklar. Vissa av dem
gommer sina ansikten bakom masker f6-
restéllande djuransikten.

I sina verk striavar Kauppi efter att for-
ena oss, for att vittna om naturens vidjan
om fred. Genom sin konst pdminner hon
0ss om vart ansvar, var gemensamma
framtid och utforskar frdgor som rér en
planet i férandring. De tankfulla barnen
i en virld av kaos dr Kauppis reflektion
over fragan, om manskligheten 6verhu-
vudtaget kommer att hinna med, denna
begravning hon vill att vi ska lyfta 6gat for
att se.

Margareta Munkert Karnros
E-mail: info@barnlakaren.se

Ett av Kauppis barn som samlats for att vittna om “naturens vidjan om fred”.
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KALENDARIUM

OBS! Under kalendariet publiceras enbart kalendariepunkter som registrerats pd BLF:s hemsida. Registrera darfor din kurs/fort-
bildning pd www.barnlakarforeningen.se. Fér mer info om respektive kurs se www.barnlakarforeningen.se/kalender/

7-8/2 Kurs i neonatal transportmedicin, Lanssjukhuset i Kalmar
Info: https://neo.barnlakarforeningen.se/kalender/kurs-i-transportmedicin/

4-8/11 Barngastroenterologi, hepatologi och nutrition, SK-kurs, Stockholm
Info: https://sk-kurser.socialstyrelsen.se/enrol/index.php?id=1461

21-24/2 Den arliga ECCO-kongressen om IBDS arrangeras 2024 i Stockholm
Info: https://www.ecco-ibd.eu/ecco24.html

26-27/2 EPNS training course, Ferrara, Italien. Acute Neurology
Info: https://snpf.barnlakarforeningen.se/kalender/epns-training-course-ferrara-italien-acute-neurology/

28-29/2 EPNS training course, Ferrara, Italien Neurophysiological Investigations
Info: https://snpf.barnlakarforeningen.se/kalender/epns-training-course-ferrara-italien-acute-neurology/

BLF lunch Webinar
Som vanligt géller forsta tisdagen i varje manad kl. 12.15-13.00 i samarbete med Svenska Lékareséllskapet.
Info: https://www.barnlakarforeningen.se/2023/12/17/blf-lunchwebbinarier-under-varen-2024-hela-programmet/

Webinar: 5/3 Vad gor Lakemedelsverket for att frimja rationell anvindning av ldkemedel till barn?
Elin Kimland, Lakemedelsverket

Webinar: 7/5 Om nytt nationellt virdprogram for sepsis hos barn.
Karin Biswanger, Delf6éreningen for barninfektioner

18-22/3 SK-kurs Skolhélsovard — portalkurs for blivande specialister
Info: https://www.barnlakarforeningen.se/wp-content/uploads/2023/11/Platser-kvar-till-SK.pdf

21/3 NIDCAP utbildning Ultra-Early-Intervention
Info: https://neo.barnlakarforeningen.se/kalender/nidcap-utbildning-ultra-early-intervention/

NASTA NUMMER

Niasta nummer har temat
Barns utveckling i en digital varld
och utkommer den 28 mars.

Det kommer dock att finnas till-
gangligt pa Barnldkarens hemsida
www.barnlakaren.se tidigare.

Via vért nyhetsbrev, Facebook och
Twitter far du information om nar
detta sker.

Tipsa gdrna om nyheter:
info@barnlakaren.se
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DUPIXENT®(DUPILUMAB) AR DET FORSTA OCH ENDA BIOLOGISKA
LAKEMEDEL SOM AR GODKANT FOR BEHANDLING AV SVAR
ATOPISK DERMATIT HOS BARN FRAN 6 MANADER OCH UPPAT

£20Z ¥3IGNIAON (0°'TA) 87800£2-3S-LVIN

. TIDIGINSATTANDE OCH

EIIEIFIS-IZA\I;IEI(E:T(CE)II:;EI“(T IUPP I ?ékerhetspr?ﬁlen fér I?upixent
= I ar faststalld i upp till 5 ar hos
=

! SAKERHETSPROFIL! INITIERING AV DUPIXENT?

S Ingen provtagning ar f -———
nddvandig fore eller
Signifikant effekt pa kladan efter vuxna patienter med mattlig under behandling?

foérsta dosen*#

till svar atopisk dermatit?*

Metaboliseras €j via R
levern och utséndras
€] via njurarna?

[«
Y
var konsekvent med det som . .
Inga kdnda lakemedels-
observerades hos vuxna och . .

. . interaktioner?!
ungdomar (fran 12 ar)

med mattlig till svar atopisk
dermatit efter vecka 16 och 522

Ihallande signifikant férbattring

av klada, EASI och DLQI upp till 16

veckor for barn fran 6 manader och
uppat med svar atopisk dermatit®#

Sakerhetsprofilen for Dupixent
hos barn 6 manader-11 ar
med svar atopisk dermatit,

Ihallande signifikant forbattring
av kldda, EASI och DLQI upp till
52 veckor pabarnfran 6-11ar
med svar atopisk dermatit*-3

: EI Vill du ta del av inbjudningar, bestélla material och l4sa vara nyhetsbrev?
TH8  Registrera dig for digital kommunikation genom att scanna QR koden
B  eller kopiera in linken sanofipro.se i din webblasare.

*En signifikant stérre andel av patienterna som randomiserats till dupilumab + TCS fick en snabb foérbattring av podngen pa hogsta pruritus-NRS jamfort med
placebo + TCS definierat som en forbattring med > 4 poang sa tidigt som vecka 3.14

EASI: exema area and severity index, DLQI: Dermatology Life Quality Index.

Referenser: 1. Dupixent SPC, fass.se. 2. Cork MJ, et al. Br J Dermatol. 2021 May;184(5):857-70. 3. Cork MJ, et al. Br J Dermatol. 2020 Jan;182(1):85-96.
4. Paller AS, et al. Lancet. 2022;400(10356):908-19.

Dupixent® (dupilumab) 200 mg och 300 mg, injektionsvatska, l6sningiforfylld spruta och férfylld injektionspenna. Rx, (F), D11AHO5. Den forfyllda injektionspennan
med dupilumab &r inte avsedd fér anvandning till barn under 12 ar. Indikation: Atopisk dermatit vuxna och ungdomar: Dupixent ar indicerat for behandling av mattlig
till svar atopisk dermatit hos vuxna och ungdomar (12 ar och &ldre) vilka ar aktuella for systemisk behandling. Atopisk dermatit barn 6 mdnader till 11 dr: Dupixent &r
indicerat for behandling av svar atopisk dermatit hos barn 6 manader till 11 ar vilka ar aktuella for systemisk behandling. Varning och forsiktighet: Patienter med
astmakomorbiditet ska inte justera eller avsluta astmabehandlingen utan att forst konsultera sin lakare. For ytterligare sdkerhetsinformation samt information om
pris och forpackning, se www.fass.se. Kontaktuppgifter: Sanofi AB, Box 30052, 104 25 Stockholm, www.sanofi.se. Vid fragor om vara lakemedel kontakta: infoavd@
sanofi.com. Datum for senaste 6versynen av produktresumé: augusti 2023. Dupixent ingar i likemedelsformanen for patienter med svar atopisk dermatit som pa
grund av otillracklig effekt eller andra medicinska skal saknar ytterligare behandlingsalternativ.

CELEBRATINGéYEARS»» Euf' XENT })
upiluma

sanofi sanor AB, Box 30052, 104 25 Stockholm. www.sanofi.se
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“Hemangiol
PROPRANOLOL

Den enda orala lIosningen som ar godkand for
infantila hemangiom som kraver behandling

He|-..-|.-~.M.1ll3'l'"MJ
oral solulEd

"rnpr.lhﬂld

Oral use

Behandling med oral propranolol 3 mg/kg/dag som inleds fore 10 veckors alder ar forknippad med en
signifikant battre fullstidndig eller nastan fullstandig tillbakagang av malhemangiomet dn behandling
som paborjats mellan 5 veckor och 5 manaders alder (framgéangsfrekvens 60% vs. 86%, p=0,0037)'

Hemangiol (propranolol) 3,75 mg/ml, oral ldsning. Rx, F. Beta-receptorblockerare, icke-selektiva. ATC-kod: C07AA05. Indikation: Behandling av prolifererande infantilt hemangiom som kréver systemisk terapi: Livs- eller funktionshotande hemangiom, ulcererat he-
mangiom med smarta och/eller bristande respons pa enklare sarbehandlingar, samt hemanglom med risk for bestaende &rr eller missbildningar. Ska initieras hos spadbarn i aldern 5 veckor till 5 manader. Kontraindikationer: Prematura barn < 5 veckors korrigerad
&lder. Barn som ammas, om modern intar lakemedel kontraindicerade med propanolol. Overkanslighet mot den aktiva substansen eller mot nagot hjalpamne. Astma eller bronkospasm i anamnesen. Atrioventrikuldra block av 2:a eller 3:e graden. Sjuka sinus-syndrom.
Kardiogen chock. Hjértsvikt. Prinzmetals angina. Svéra perifera arteriella cirkulationsstorningar. Spadbarn med anlag for hypoglykemi. Feokromocytom. Bradykardi och hypotoni understigande varden givna i produktresumén sektion 4.3. Varningar och forsiktighet: Fore
behandling maste screening for risker med propranolol utforas och analys av sjukdomshistoria samt klinisk undersokning inklusive hjértfrekvens och hjért- och lungauskultation. Efter forsta intag och efter varje dostkning maste en Klinisk dvervakning, inkluderande
blodtryck och hjértfrekvens, ske minst varje timme under minst 2 timmar. Vid PHASE syndrom eller misstanke om hjartavvikelse ska specialist konsulteras. Vid akuta bronkopulmonella tillstand bor behandlingsstart skjutas upp. Vid isolerad bronkospasm, luftvégsinfektion
med dyspné och vésande andning eller tecken pa hypoglykemi méste behandling avbrytas. Rekommenderas ej vid renal/hepatisk funktionsnedsattning. Behandling maste avbrytas minst 48 timmar fore kirurgi. Overvég behandlingens lamplighet hos patienter med stora
ulcererade hemangiom, psoriasis eller risk for anafylaxi. For information om samtidig anvéndning av andra ldkemedeltyper se produktresumén sektion 4.4. For mer information och pris, se fass.se. Kontakt: Pierre Fabre Pharma Norden AB, www.pierrefabrepharma.se.
Produktresuméns senaste dversyn: 2023-01-10. SE/HEMA/06/23/0002

1. Léauté-Labreze C, Frieden |, Delarue A. Early initiation of treatment with oral propranolol for infantile
hemangioma improves success rate. Pediatr Dermatol. 2023 Mar;40(2):261-264. doi: 10.1111/pde.151 98./
Epub 2022 Dec 13. PMID: 36511888.
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Pierre Fabre

Medical Dermatology



