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Agenda

Polymyalgia revmatika (PMR)
Arteritis temporalis (AT) vs. Kjempecellearteritt (KCA)

Sykdomslaere — hva kjennetegner/skiller sykdommene

Diagnostikk
 Behandling
* Prognose
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HVEM far PMR/KCA?

Eldre
Sjelden <50 ar

Kvinner
2-3 ggr hyppigere angrepet enn menn

Store geografiske forskjeller!
Hpyest forekomst i Norden
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HVOR MANGE far PMR/KCA?

PMR: 113 per 100 000 2 50 ar? Arlig antall

—

nydiagnostiserte

KCA: 23 per 100 000 2 50 ar?

\ \
All patients

Trend i KCA-forekomst?
1972-2012

Livstidsrisiko (USA)3:
2.4 % 1.7 %

(o) o 1. Gran & Myklebust. J Rheumatol 1997;24:1739-43
KCA 1 O A) 05 A) 2. Brekke et al. Arthritis Res Ther. 2017;19:278.

3. Crowson CS et al. Arthritis Rheum 2011;63:633-9.
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HVORFOR far noen PMR/KCA?

Vi vet ikke helt
- antageligvis multifaktorielt!

Genetisk disposisjon + aldersforandret immunsystem
+ utlgsende triggerfaktor — Infeksjon? Miljpfaktor?

— Autoinflammasjon (selvgaende betennelsesreaksjon)
- Mange ulike celler og cytokiner involvert



)
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HVORDAN arter sykdommene seg?

1. Hodepine
Tygge-/tungesmerte
Synsforstyrrelser

Morgenstivhet
Smerte skuldre, hofter
Leddbetennelser

Allmenn-
symptomer

2. Kalde fingre/fotter
Klaudicatio

~—__

1 Cranial 2 Extra-
GCA cranial GCA 3 PR
= Arteritis = Annen kjempe-
temporalis cellearteritt Bilde: Dejaco C et al. Rheumatology 2017;56:506-515.
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Polymyalgia revmatika (PMR)

Angriper vev rundt ledd og
kroppshaere muskler

Stivhet og smerter: nakke, skuldre,
overarm, hofte, lar.

Leddbetennelser ikke uvanlig.
16-28% ved debut i norsk studie?.

NB! Lighende symptombilde kan
ledsage annen sykdom.

Bilde: Salvarani et al. Nat Rev Rheumatol. 2012;8(9):509-521.
1: Gran & Myklebust. Rheumatology 2000;39(3):283-7.
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Klassifikasjonskriterier PMR

Inngangskriterie: Alder > 50, dobbeltsidig skuldersmerte og I CRP og/eller SR

Klinisk kriteriesett: > 4 = PMR

Dess flere

1. Morgenstivhet > 45 minutter +2

2. Hoftesmerte eller innskrenket bevegelse +1 «poeng» — dess
3. Fraveer av revmatoid faktor og anti-CCP +2 sikrere PMR-
4. Fraveer av annen leddaffeksjon +1 diagnose

Ultralydkriterie: > 5 = PMR

5a. 21 skulder med subdeltoid bursitt, biceps tenosynovitt og glenohumoral
synovitt OG > 1 hofte med synovitt eller trochanter bursitt +1

5b. Bilat. subdeltoid bursitt, biceps tenosynovitt eller glenohumoral synovitt +1

Dasgupta et al. Ann Rheum Dis 2012;71:484-492.
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Bildediagnostisk stptte PMR

Palard-Novello, X, et al. Eur J Nucl Med Mol
Imaging 2016;43,773-9

Bilder: Prof. W. Schmidt, 2nd EULAR Autumn
course day webinar

Biceps tenosynovitis Subdeltoid bursitis

Effusion of
Glenohumeral joint

Effusion hip joint
Trochanteric bursitis




revmatismesykehus as

AT => Kjempecellearteritt (KCA)

_

Arteritis
temporalis =
— betennelse i
tinning-
J pulsaren

__ Kjempecelle

Betennelse -arteritt

i andre og
stgrre
pulsarer

Bilde: Pikisuperstar on Freepik
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Begrepene VASKULITT & ARTERITT

Sykdom karakterisert av:

Inflammasjon (betennelse) i veggen av blodkar
Med mulig resultat:

* (@deleggelse av karvegg-struktur = aneurysme, stenose
» Utilstrekkelig blodtilfgrsel til vev eller ende-organ = iskemi

Bilder: Wikimedia
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Kliniske uttrykksformer KCA

Kraniell («arteritis temporalis»)
Ikke-kraniell (storkars-KCA)
Y Terminologi omdiskutert?

Blandet bilde Extra-kraniell vs. ikke-kraniell
vs. storkar-affeksjon

* |ntra-kraniell

Ulike uttrykksformer = ulik diagnostikk!
Ulike uttrykksformer = ulik behandling & prognose?

1 Kiempecellearteritt: terminologi - Revmatologi | Acast



https://shows.acast.com/revmatologi/episodes/14-bonus-kjempecellearteritt-terminologi
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Alle typer kjempecellearteritt (KCA)

KRANIELL TYPE BLANDET TYPE IKKE-KRANIELL TYPE

Bilder: Prof. W. Schmidt, 2nd EULAR Autumn
course day webinar
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Kliniske manifestasjoner KCA

Ofte uspesifikke:
» feber, muskelsmerte, utmattelse, redusert matlyst og vekttap

Karakteristiske kraniell type = VANLIG KCA

* Hodepine / pm hodebunn Alder 72 ar (£9)
« Tyggesmerte 2/3 kvinner
* Synsforstyrrelser

Karakteristiske ikke-kraniell type = MINDRE VANLIG KCA

» Klaudicatio/svekket puls i arm eller bein

* Asymmetrisk blodtrykk Yngre (6.5 ar )
>2/3 kvinner

Ponte C et al. Ann Rheum Dis 2022;81:1647-1653.

de Boysson H et al. Autoimmun Rev 2018;17(4):391-8.
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Sjeldnere presentasjoner KCA

Iskemiske komplikasjoner:

* Tunge- og hodebunnsnekrose —
* Synsforstyrrelse/synstap

* «Angina» i arm(er) eller bein

Figure 1. Case 2: Tongue ulcer.

En rekke uvanlige KCA-
presentasjoner beskrevet!

Bilder fra: Jalaledin DS et al. Am J Case Rep 2022;23:e937565.

Figure 2. Case 2: Scalp necrosis.
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Sammenheng KCA-PMR

PMR opptrer i 40-60 % av pas med KCA?
— Norsk kohort: 30%, signifikant kjgnnsforskjell?

KCA finnes hos 16-21 % av pas med PMR?

Eksakt sammenheng mim PMR og KCA er ikke kjent.
— Hos noen overlapp

— Hos andre tilsynelatende tidsmessig adskilte
sykdommer

1. Buttgereit et al. JAMA 2016;315(22):2442-2458.
2. Brekke LK. Arthritis Res Ther 2017;19:278.
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Diagnostisk tidsbruk

Gjennomsnitt (fra symptomdebut til diagnose):
KCA: 9 uker! (mer ved fraveer av kranielle symptomer)
PMR: 1-3 mnd?%3? (mindre for steroid-naive)

Diagnostic delay for giant cell arteritis - a @
systematic review and meta-analysis

James A. Prior'”", Hoda Ranjbar', John Belcher', Sarah L. Mackie™*, Toby Helliwell', Jennifer Liddle'*
and Christian D. Mallen

All patients

(N =50)
Female sex, n (%) 31(62)
Age at diagnosis, yrs, median (range) 74 (46-88)
Time from 1st consultation to diagnosis, days, median (range) 27 (0-333)

1: Prior et al. BMC Medicine 2017;15:120.
2: Lund-Petersen A et al. Dan Med J 2017;64(10):A5410 .
3: Myklebust & Gran. Br J Rheumatol 1996;35:1161-8.
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Diagnostiske verktgy

Symptomer og funn

Blodprgver — forhgyede betennelsesmarkgrer
* Utelukk annen arsak!

Ultralyd (blodkar og/eller ledd)

+/- Biopsi (vevsprove)
+/- Annen bildediagnostikk
(CT, MR, PET)

UL: Ultralyd, CT: Computertomografi, MR: Magnetresonanstomografi, PET: Positronemisjonstomografi
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Bildediagnostisk stgtte KCA

oy b
4‘-§,¢‘Q’
& 3

idt WA. Future Rheumatol emdx WA ngockmahs D.

2006:1:627-34 eumitorzo1s°3z 63-82

Blockmans, Bley, Schmidt » : Schmidt W, Hartung W.
Curr Opin Rheumatol 2009 i Z Rigumatol 2019;78;947-58

Bilder: W. Schmidt, 2nd EULAR Autumn course day webinar
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Nasjonalt kvalitetsregister (NorVas)

Andel med biopsi/UL/MR ved KCA-debut:

M

Levanger 7
Rikshospitalet By 27
Haugesund IESSRR 31
UNN FESSR— 36

Drammen PSS 21
Nordlandsykehuset PSS 9
Nasjonalt 8% 316
Lillehammer I 29
Betanien &% 25

St. Olavs FESN 32
Martina Hansen s 42
Alesund &) 12
Haukeland 18 % 29
Moss 0% 7

Kristiansand 0%
Helgelandssykehuset -5
Ferde <5

e |

| | | T | 1 Arsrapport 2021

Norsk vaskulittregister
& biobank

Andel (36)
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Dekningsgrad NorVas

Virksomhet Begge Kun Kun NPR | Totalt ||DG, NorVas || DG, NPR

NorVas (%) (%)
Oslo universitetssykehus HF 15 0 205 220 6.8 100,0
Akershus universitetssykehus HF 0 0 27 27 0,0 100,0 H
Sykehuset @stfold HF 0 1 155 156 0,6 99,4 er
Serlandet sykehus HF 17 0 120 137 12,4 100,0 ‘/] |
Vestre Viken HF 27 g 53 &9 40,4 B2.0 ﬁl/‘ \/|
hMartina Hansens hospital 45 i 187 233 19,7 89.6 @ V] J O b b
Betanien, Skien 21 7 73 101 27.7 831 o .
Revmnatismesykehuset, Lillehammer B4 11 39 114 65,8 90,4 ﬁ @) ¢ V‘G l
Helse Bergen HF 45 22 155 222 30,2 80,1
Helse Farde HF 13 3 29 45 356 93,3
Helse Stavanger HF 0 i} 53 53 0,0 100,0
Haugesund san. for. revmatismesh. 47 7 52 106 50,9 934
Helse Mare og Romsdal HF 12 0 78 S0 133 100,0
St. Olavs Hospital HE 41 g 63 113 44,2 92,0 I
Helse Mord-Trgndelag HF 5 2 1 & 87,5 75,0
Helgelandssykehuset HF 2 1 3 B 50,0 233
Mordlandssykehuset HF 13 i} B3 76 171 1000 )
Universitetssykehuset Nord-Norge HF 80 19 34 133 74,4 85,7 Arsrapport 2021
Finnmarkssykehuset HF 0 0 11 11 0,0 100,0 RS e
Totalt aa7 92 1401 | 1940 28 95 . piobant
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Behandling — norsk veileder

°
° : ® Mine metodebgker //

CE RGO —  Vaskulittsykdommer

Vaskulittsykdommer

Polymyalgia rheumatica

Kjempecellearteritt

norskrevmatologi.no

1. Steroider =
PREDNISOLON
+ «stgttebehandling»

pluss/minus

2. PREDNISOLON-
SPARENDE behandling



Kjempecelle- Polymyalgia
arteritt revmatika

Hgy dose steroid Lavere dose steroid

Remisjon Oppbluss Behandlings- Bivirkninger eller
resistent intoleranse

Dose-nedtrapping under
oppfelgning

Tilleggsmedisinering

r------------.

Syntetiske immunsuppressiva Ealiadiadh - Biologika

Oversatt fra: Kermani & Dasgupta, Rheumatology (Oxford) 2018;57(9):15.13-24.
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Steroidsparende behandling

Malgruppe: Pasient som har utviklet eller har hgy
risiko for steroid-bivirkninger.

Mulige medikamenter: Benyttes |
— Methotrexate pkende grad oo
— Arava (Leflunomide) J”d[‘@@'"@ enn
fer (i alle fall

— RoActemra (Tocilizumab)

— Andre? ved kLA

Fremtidsvisjon: Personlig tilpasset medisin?
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Prednisolon — nytte vs risiko

15 mg/d (prednisone
equivalent)

Nytte > risiko Nytte < risiko
for flertallet™ for flertallet**

Eksakt nytte/risiko ratio avhenger av individuelle
risikofaktorer + forebyggende tiltak

)

Lavere risiko @kende risiko

Oversatt fra Strehl C et al. Ann Rheum Dis 2016;75(6):952-7.



Akkumulert «skade»
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> 75% av KCA-pasientene far minst 1 skade/fglgetilstand under
oppfolging! = De fleste skyldes behandlingen!

Forebygging av skade er et primaermal i behandlingen!

Most worrisome

(9%) Osteoporosis

(7%) CVD |-

(7%) DM/gluc intolerance

(6%) Weight gain |-

(6%) Renal dysfunction

(5%) Peptic ulcer |!

(5%) Hypertension

(4%) Cataract [\
(4%) Myopathy |

(4%) Fatigue

(3%) Moon face |
(3%) Glaucoma |.\"

(3%) Palpitations
(3%) Dyspnoea
(2%) Infections

(2%) Impaired wound healing |-
(2%) Cognitive disorder |

Patients (2%) Atherosclerosis

(2%) Skin atrophy | @A

.| skin atrophy (1%)
.| Oedema (1%)

DM/gluc intolerance (14%)
Osteoporosis (13%)
Hypertension (8%)
Infections (8%)

... /| CVD (7%)
| Weight gain (5%)
~| Peptic ulcer (5%)

Atherosclerosis (5%)

/| Cataract (4%)
| Myopathy (4%)
| AEs due to interactions (4%)
| Osteonecrosis (4%)
/| Impaired wound healing (3%)
Juds | Dyslipidaemia (3%)

| Glaucoma (2%)
‘| Moon face (2%)

Easy bruising (2%)
Rheumatologists

1. Kermani et al.
Rheumatology (Oxford)
2018;57(2):322-8.

Bilde: van der Goes et al. ARD
2010;69(6):1015-21.
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Prognose

KCA! & PMR?: Liten eller ingen gkt dgdelighet
- tross mange mulige komplikasjoner ved KCA

Men dessverre — mange plager og tilleggssykdommer
pga behandlingen!

1. Brekke et al. Arthritis Res Ther. 2019;21:154.
2. Gran et a. Rheuamtology 2001;40:1238-1242.
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Overlevelseskurve KCA

;
V-akse = 0ok Pasienter
ndel .| Kontrollpersoner
overlevere 0.7 f
0.6
1=100% dvs o5 -
alle i live 0.4
0.3
O=alledgde .|
017
0
Time (years) 6 5 1In 1I5 20 2|5 31:: 3I5
Natrisk Q00 81 sz 336 145 46 o

Brekke et al. Arthritis Res Ther. 2019;21:154.
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