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Localized scleroderma is an infrequent disease in children, but still ten times more frequent than systemic scle-
rosis. The incidence is probably 5-10/100,000 per year. The disease is classified into five subgroups. Paediatric
rheumatologists report linear scleroderma as the most frequent subgroup whereas plaque morphea is found
most frequently by dermatologists, linear scleroderma being in second place. The risk of transforming into sys-
temic sclerosis is minimal. The mortality risk is not found increased compared with the normal population.
Systemic sclerosis is the most infrequent systemic connective tissue disease in children, the incidence is less
than 1/1,000,000 per year. The outcome in children is considered to be generally better than in adults.
However, deaths is caused most frequently by heart failure with or without pulmonal hypertension, but also by
renal or respiratory insuffiency, CNS disease and sepsis. Cumulative survival after 5, 10, 15 and 20 years of
disease is reported to be 89%, 80%, 74% and 69%. For the age group less than 16 years the median age of
death is reported to be 10.4 years, range 5 to 15 years. The disease in the children who die is often rapidly
progressing with early involvement of internal organs.

Sklerodermi er en heterogen sykdomsgruppe av ukjent
arsak hvor det mest igynefallende kliniske funn er
stram hud. Sykdommen inndeles i 2 hovedgrupper:

¢ Lokalisert sklerodermi
¢ Systemisk sklerose

Den dominerende sykdom hos barn og unge er
lokalisert sklerodermi som i motsetning til systemisk
sklerose nesten aldri angriper indre organer.

A. LOKALISERT SKLERODERMI

Hovedangrepspunktet er huden, men ved lineaer
sklerodermi angripes ofte subkutane fascia, muskulatur
og ben.

Klassifikasjon

Den mest brukte klassifikasjon inndeler sykdommen i
fem undertyper (1):

¢ Plaque morfea

* Generalisert morfea

* Bulles morfea

* Linear morfea (inklusiv Coup de Sabre)
* Dyp morfea

Plaque morfea
Den mest benigne form av lokalisert sklerodermi, og i
de fleste tilfeller kun lokalisert til dermis.

Generalisert morfea

Multiple plaques som angriper tre eller flere anato-
miske omrader eller individuelle plaques som etter
hvert blir ssmmenhengende.

Bullos morfea
Opptrer ofte sammen med andre undergrupper og
involverer bullgse forandringer.

Linecer morfea

Det utvikler seg her en eller flere linesrt angrepne
hudomrader/streker i over- eller underekstremiteter,
hyppigst underekstremiteter. Lesjonen folger ofte et
dermatom i utbredelse og er unilateral i 85-95%. Den
forste manifestasjonen er vanligvis et lokalisert om-
rdde med erythem og voksaktig indurasjon og med en
erythematas halo som gradvis brer seg. I tillegg til hu-
den kan det komme affeksjon av underhud, muskel og
underliggende ben. Resultatet blir da hypoplasi av de
angrepne omradene med svinn av underhud, muskel-
atrofi og nedsatt lengdevekst av ben.

De fleste beholder likevel bra muskelstyrke. Mange
utvikler anisomeli (benlengdeforskjell) som kan bli
opptil flere cm. Den aktive prosessen pagar gjerne i 3-
5 ar. I rolig/sen fase vil hudaffeksjonen fremtre mer
brunlig, og indurasjonen i hud er blitt mindre eller gatt
helt tilbake.

En sjelden form for linear sklerodermi er ”Coup de
sabre” der hode/ansikt er involvert.

Dyp morfea
Den sjeldneste undertypen, men kan gi noksd uttalte
forandringer.

To undersekelser viser at flere undertyper opptrer sam-
men i 15% av tilfellene (2,3).

Insidens

Usikkert hos barn. Sjelden sykdom, men trolig opptrer
lokalisert sklerodermi 10 ganger hyppigere enn syste-
misk sklerose som man antar opptrer hos <1/1.000.000
barn pr. &r (1,4). Mens det hos voksne er plaque mor-
fea som er den hyppigste formen er det fra barnerev-
matologiske sentere rapportert at linezr sklerodermi er
hyppigst hos barn (1). Fra en stor multisenterstudie
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utgétt fra en rekke barnerevmatologiske sentre er det
rapportert folgende fordeling av ulike undergrupper:
Linear sklerodermi (69%), plaque morfea (26%), ge-
neralisert morfea (7%), dyp morfea (2%), blandet sub-
type 15% (3,5). Fra hudavdeling er det imidlertid rap-
portert at plaque morfea er hyppigste lokaliserte form
bade hos barn og voksne, henholdsvis 48% og 65% av
alle med lokalisert sklerodermi (2). Den samme
gruppen fant imidlertid at linezer sklerodermi er hyppi-
gere hos barn enn voksne. Woo et al. rapporterer at
kun 2% av henviste pasienter til barnerevmatologisk
senter hadde lokalisert sklerodermi (6).

Prognose

* Normal forventet levetid.

* Stabilisering av sykdommen i lopet av 3-5 &r hos de
fleste.

* Vedvarende sykdomsaktivitet hyppigst ved linear
sklerodermi (7).

* Mindre enn 1% overgang til systemisk sklerose (5).

Forskjell barn — voksne

¢ Lokalisert sklerodermi er 10 ganger hyppigere enn
systemisk sklerose hos barn.
* Lineer sklerodermi er meget sjeldent hos voksne.

B. SYSTEMISK SKLEROSE

Klassifikasjon

Det er vanlig 4 inndele undergrupper av systemisk
sklerose pé folgende mate (8):

Diffust utbredt sklerose
Fortykket hud pé trunkus i tillegg til ansikt og prok-
simalt og distalt pa ekstremiteter.

Begrenset sklerose

Fortykket hud begrenset til omrader distalt for albuer
og kner, men kan ogsd innlemme ansikt og nakke.
Synonym CREST: kalsinose, Raynaudfenomener,
osofagus affeksjon, sklerodaktyli, telangiektasi.

Sklerodermi uten sklerodermi

Ingen hudaffeksjon klinisk, men karakterisk indre
organ affeksjon, karaffeksjon og immunologiske funn i
serum.

Overlappende
Fyller kriterier for systemisk sklerose, men samtidig
RA, SLE eller inflammatorisk muskelsykdom.

Omgivelseindusert sklerose

Udifferensiert bindevevssykdom/preskleroderma. Ray-
naud-fenomener med kliniske og/eller laboratoriefunn
assosiert med systemisk sklerose: anticentromer anti-
stoff, unormal kapilaroskopi av negler, fingeredemer
eller ischemisk skade.

Bare ett tilfelle av sklerodermi uten sklerodermi er
rapportert hos barn (9), ingen tilfeller av omgivelse-
indusert sklerose.
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Klassifikasjonskriterier / Diagnostiske kriterier

ACR-klassifikasjonskriteriene (10) er de mest brukte
hos voksne og tidligere hos barn og fungerer mye som
diagnostiske kriterier. Disse er som folger:

Major kriterieum

Typisk sklerodermatgs hud som involverer hud prok-
simalt for MCP og MTP ledd (lokaliserte former for
sklerodermi mé utelukkes).

Minor kriterium

¢ Sklerodermates hud begrenset til fingre

* Digitale arr etter ischemi

¢ Bibasileer pulmonal fibrose som ikke skyldes pri-
mer lungesykdom

Sikker diagnose: 1 major + 2 minor.

En multisenter, flernasjonal gruppe som representer
PRES (Paediatric Rheumatology European Society),
ACR (American College of Rheumatology) og
EULAR (European League Against Rheumatism) har
nd foreslatt nye diagnostiske kriterier for diagnose av
systemisk sklerose hos barn og unge under 16 &r (11).
Man krever at hovedkriteriet og minst 2 av 20 under-
kriterier er til stede:

Hovedkriterium (obligat) — Proksimal sklerose/indura-
sjon av hud
Underkriterier — to av de folgende 20 ma oppfylles:

* Hud: Sklerodaktyli

¢ Kar: Raynaud-fenomener, negleseng kapillere for-
andringer eller digitale sar

* Gl traktus: Dysfagi eller gastrogsofageal refluks

* Nyre: Renal krise eller nytilkommen arteriell hyper-
tensjon

* Hjerte: Arytmi eller hjertesvikt

¢ Lunger: Tegn til lungefibrose, unormal diffusjon-
kapasitet i lunger mht. karbonmonoksid (DLCO)
eller pulmonal hypertensjon

* Muskelskjelett: ”Tendon friction ribs”, artritt eller
myositt

* Nevrologisk: Nevropati eller karpal tunnel syndrom

¢ Serologisk testing: Tilstedeverelse av ANA eller
systemisk sklerose selektive antistoffer

Insidens

Insidens av juvenil systemisk sklerose er usikker. I
USA er det rapportert insidens pa 1-2/100.000 pr. &r
hos voksne (12). Det er beregnet at under 10% av alle
pasienter utvikler sykdommen for 20 ars alder, 1,5%
under 10 &rs alder (13-16). Barn er funnet kun a utgje-
re 3% av alle tilfeller av systemisk sklerose i popula-
sjonsstudier (14). Dette tilsier en arlig insidens hos
barn pa under 1/1.000.000 pr. ar.

Det er rapportert at jenter far sykdommen 3 ganger
hyppigere enn gutter i aldersgruppen over 8 ar, mens
det i yngre alder ikke er funnet sikker forskjell mellom
kjennene (17).
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Prognose

Mortalitet: 1 tre eldre artikler er det rapportert til
sammen 12 dedsfall hos barn/unge mellom 4 og 16 ar
(13,18-19). Median alder for sykdomsdebut i disse
rapporteringene var 10 &r fordelt mellom 4 og 16 ér.
Median sykdomsvarighet frem til dod var 24 méneder,
fra 5 til 120 méneder. Dodsérsakene var folgende:
Hjertesvikt 5, hjertesvikt og pulmonal hypertensjon 1,
pulmonal hypertensjon 2, lungeemboli 1, CNS affek-
sjon og hypertoni 1, nyresvikt 1, hjernebledning som
ledd i trombocytopeni 1.

Foeldvari et al. (20) har rapportert resultater fra en
stor multisenterstudie fra Europa og Nord- og Ser-
amerika. 122 av 135 var hvite kaukasier, 100 var
jenter. Gjennomsnittlig alder ved sykdomsdebut var
8,8 ar (SD + 3,3 ar), og gjennomsnittlig oppfelgnings-
tid siden diagnose ved follow-up var 5 ar (SD + 3,3
ar). Ved follow-up var sykdommen aktiv og trengte
medisinering hos 82, aktiv sykdom uten medisinering
hos 36 og remisjon hos 16. 95% av de levende pasi-
entene var i full daglig aktivitet ved follow-up. Ett, to
og 4 ars overlevelse var henholdsvis 99, 97 og 95%.
Atte pasienter var rapportert dede, 5 av hjertesvikt, en
av nyresvikt, en av sepsis og en av ukjent arsak.

12006 ble det rapportert resultat fra 2 undersekelser
av sterre grupper barn med systemisk sklerose. I den
ene undersgkelsen sammenlignes funn hos dem med
debut bade i barnealder og voksenalder.

Scapolini et al. (21) rapporterer resultater fra til
sammen 2559 pasienter med symptomdebut fra og
med 16 ar og 111 (4%) med symptomdebut for 16 ar,
tilsett 1 Pennsylvania, USA, i perioden 1960-2003.
Voksne ble inndelt i yngre voksne (16-40 ar) og eldre
voksne (> 40 ar). Kumulativ overlevelsesrate etter 5,
10, 15 og 20 ar var: symptomdebut < 16 &r: 89%, 80%,
74% og 69%, yngre voksne: 85%, 79%, 67%, 52%,
eldre voksne: 75%, 55%, 35%, 20%. Det var til sam-
men 32 dede i barnegruppen, 17 med kjent relasjon til
bindevevssykdommen. Man fant heyere prosentdel
ded av hjertesykdom hos dem med debut i barnealder
enn bade yngre og eldre voksne. Dad av nyresykdom
var imidlertid assosiert med ekende alder ved syk-
domsdebut. Dersom man vurderte barn med béde
symptomdebut og diagnose stillet for 16 ar (62 av
barna), var kumulativ overlevelsesrate etter 5, 10, 15
og 20 ar: 91%, 88%, 88%, 84%.

Martini et al. (22) rapporterer resultater fra 153 pa-
sienter i en stor multisenterundersekelse fra 55 sentre
fra Europa, Asia og Ser- og Nord-Amerika. ’Outcome
data” var tilgjengelig fra 127 pasienter. Av disse var
15 (11,8%) dede. Ti dede av hjertesvikt hvorav to med
pulmonal hypertensjon, 2 av nyresvikt hvorav en med
pulmonal hypertensjon, 2 av respirasjonssvikt og 1 av
sepsis. Alder for ded var 5-15 ér, gjennomsnitt 10,4 ar.
Tid fra ferste symptomer pd sykdom til diagnose ble
stilt var signifikant kortere hos de som dede, gjen-
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nomsnitt 8,8 maneder mot 23 maneder hos de som
fortsatt var i live. 4 pasienter (26,7%) dede forste aret
etter diagnose, 11/15 innen 5 é&r.

I en undersekelse hos voksne fra Sverige (23) rap-
porteres det om henholdsvis 5- og 10-ars overlevelse
pa gjennomsnittlig 86% og 69% og med signifikant
hoyere dedelighet hos dem med diffus systemisk skle-
rose enn systemisk lokalisert sklerose. Det var ogsé
noe hoyere dedelighet hos menn enn kvinner. Det ble
beregnet 4,6 ganger okt risiko for ded sammenlignet
med den vanlige populasjonen.

Disse resultatene tyder pé at utsiktene hos barn er
generelt bedre enn hos voksne. Hos de barna som man
ser en dedelig utgang pé er imidlertid sykdommen ofte
raskt utviklende. Tidlig affeksjon av indre organer er
assosiert med dérlig prognose.

Man kan imidlertid ogsd spekulere i om lavere
rapportert mortalitet hos barn enn voksne delvis kan
skylles mindre komorbiditet og at barn tolererer og
kompenserer bedre pévirkning av sykdom og utvikler
mildere bivirkninger av behandling enn voksne.

KONKLUSJON

Lokalisert sklerodermi

Dette er den hyppigste sklerodermiform hos barn.
Insidensen er usikker, men trolig 5-10/100.000/ar.
Sykdommen inndeles i 5 undergrupper. Barnerevma-
tologer rapporterer at lineer sklerodermi er den
hyppigste undergruppe, mens det fra hudavdeling er
rapportert at plaque morfea er hyppigst, nermest fulgt
av lineer sklerodermi.

Ved linezr sklerodermi vil lesjonen ofte folge et
dermatom i underekstremiteter. Det kan lede til hypo-
plasi av underhud, muskulatur og ben med muskelatro-
fi og nedsatt lengdevekst som faolger. Man forventer at
sykdommen stabiliserer seg i lopet av 3-5 é&r. Risiko
for overgang til systemisk sklerose anses < 1%. Man
forventer normal livslengde.

Systemisk sklerose

Meget sjelden sykdom hos barn, insidens
< 1/1.000.000/4r. Utsiktene hos barn er generelt bedre
enn hos voksne. Hyppigste dedsarsak er rapportert &
vere hjertesvikt med eller uten pulmonal hypertensjon.
Det er ogsé rapportert dedsfall av nyresvikt, respira-
sjonssvikt, CNS-affeksjon og sepsis. Kumulativ over-
levelse etter 5, 10, 15 og 20 ar sykdommen er rappor-
tert & veere 89%, 80%, 74% og 69%. For aldersgruppen
< 16 ar er median alder for ded rapportert til 10,4 ar
varierende mellom 5 og 15 ar. Hos barn med dedelig
utgang er sykdommen som regel raskt utviklende. Tid-
lig affeksjon av indre organer er assosiert med dérlig
prognose.
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