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Autoimmun hepatit
(AIH)

Autoimmun hepatit (AlH) kan paverka barn, aven spadbarn och ungdomar. Har sammanfattar vii vilken
utstrackning barn och ungdomar med AlH skiljer sig fran vuxna patienter.

Sjukdomsbeskrivning

* Presentationen av autoimmun hepatit (AlH) ar ofta mer aggressiv an hos vuxna, men aven kliniska
behandlingar med langvarig subklinisk AIH ar vanliga.

- Overlappning mellan AlH, Sclerosing Cholangitis och IBD ar vanligare i barndomen

* Det finns en signifikant risk for aterfall sarskilt under tonaren pa grund av hormonella férandringar eller
icke-adherens

« Diagnostiska autoantikroppstiter ar ofta lagre hos pediatriska AlH-patienter an hos vuxna, och darfoér varierar
de diagnostiska kriterierna mellan vuxna och barn.

« Autoantikropparna anti-LC1 och anti-LKM ar vanligare hos barn och ungdomar an hos vuxna. Férekomsten
av anti-LC1 och/eller anti-LKM definierar typ 2 AlH.

« Genetiska variationer for sjukdomsrisk och virusinfektioner, som kan utlésa AlH, ar olika
* Leverbiopsi visar en mer blandad histologisk bild

« Ett 6verlappande syndrom mellan AlH och skleroserande Cholangit (som kallas "autoimmun sclerosing
Cholangitis” (ASC)) féorekommer oftare hos barn an hos vuxna. Varje barn som diagnostiseras med AlH bor
genomga kollangiografi (MRI/MRCP, magnetisk resonanstomografi/Magnetisk resonans Cholangio-
Pancreatography) i det diagnostiska arbetet

« Ungefar ett av fem barn med AlH har associerade autoimmuna sjukdomar sasom inflammatorisk
tarmsjukdom (IBD), celiaki, skoldkortel eller reumatisk sjukdom.

- Differentialdiagnoser, som maste beaktas, ar olika

« Barn med AIH bor stédjas, liksom andra barn med kroniska sjukdomar, i sin 6vergangsprocess, detta maste
genomféras i sjukvarden, dven for att undvika den hogre risken for icke-adherens hos ungdomar.

Behandling

Pediatrisk AlH svarar oftast val pa immunsuppressiv behandling. Behandlingen av barn med AIH maste dock ta
hansyn till andra aspekter sdsom tillvaxt och pubertet. Under behandling kan aterfall av sjukdomen intraffa, vilket
ofta beror pa icke-adherens, sarskilt hos ungdomar. Barn med AlH typ 2 &r dock ocksa i riskzonen for aterfall,
trots god foéljsamhet. Psykoutbildning av barnet och tonaringen ar en del av behandlingen. Det ar av yttersta vikt
att den unga personen lar sig om sjukdomen och forstar indikationen fér behandlingen, dess biverkningar och
de potentiella skadliga konsekvenserna av icke-adherens sa tidigt som mojligt.

Biverkningarna av lakemedel som anvands for att behandla AIH kan vara annorlunda hos barn jamfért med
hos vuxna.

Det kan finnas en risk for att en pediatrisk AlH-patient kommer att behéva en levertransplantation.
Den langsiktiga riskfaktorn kommer att vara mangden arrvavnader pa biopsien, Livers formaga att regenerera
under behandlingen och det évergripande svaret pa behandlingen kommer att paverka resultatet.
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Tester och undersokningar

Flera tester kan indikeras for att diagnostisera och 6vervaka pediatrisk AIH och skarm for samtidiga sjukdomar i
andra organ: blodprov, urinanalys, avféringstest (fekalkalprotectin), ultraljud i buken, magnetisk resonanstomo-
grafi for att undersdka gallgangarna (MRI/MRCP), leverbiopsi, gastroduodenoskopi och/eller koloskopi. Leverbi-
opsier och gastrointestinala endoskopier utférs under djup sedering/allman anestesi hos barn. MRT-skanningar
kraver sedering tills barnet kan samarbeta (normalt runt 6-7 ars alder). Eftersom procedurer kan vara en utman-
ing, sarskilt hos sma barn, ar det mycket viktigt att omsorgsgivarna och barnet ar valinformerade om vad som
kommer att handa.

De verktyg som finns tillgdngliga pa den pediatriska avdelningen for att minimera obehag fran procedurer bor
diskuteras med patienter och vardgivare sasom:

- Atgarder for att beddva huden lokalt (EMLA®, kallspray)

« Verktyg for att distrahera barnet (TV, Virtual Reality glaségon)
« Dikvaveoxid

* Etc.

Har har vi listat nagra rad om hur man minimerar obehag fér barnet. Foraldrarna kdnner dock barnet bast och vet
bast hur man stéder dem.

» Fore forfarandet:

+ Ge korrekt information om vad som kommer att hdnda och beratta vad du har gjort for att minimera
obehag.

« Ge barnet kdnslan av att det kan halla kontroll éver situationen, t.ex. lata det bestdmma om det vill ligga ner,
eller sitta i knat, om det gillar att titta pa sin favoritfilm eller om dess favoritbjérn ska vara dar... Men gor
aldrig sjalva proceduren till ett alternativ for barnet.

« Under forfarandet:
« Skapa en lugn miljo
« Om situationen visar sig annorlunda an vad som tidigare forklarats, forklara varfor detta hander

« Enkla avkopplingstekniker (som att ta djupa langsamma andetag) och distraktion kan vara till hjalp
(t.ex. beratta en historia, ska jag beratta en historia, vad har du gjort i skolan idag, sjunga).

« Ge tydlig information om forfarandet for att undvika ord som kan framkalla angest (t.ex. "smarta”, nal, t.ex.
nar jag raknar till tre far du en varm kansla i armen, det vill sdga nar sjukskdterskan ger dig lakemedlet).

« Efter forfarandet:

« Gratulera barnet och forstarka de positiva saker de gjorde under proceduren (du var modig, jag tycker att
det var bra att du berattade en historia, det var svart, och jag ar stolt éver dig).

« Dokumentera en plan fér nasta gang (vad fungerar, vad som ska vara annorlunda)
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Vaccinationer

« Lamna data om barnets tidigare vaccinationsschema till den behandlande lakaren och diskutera alla framtida
vaccinationer med den behandlande lakaren.

« Reaktionen pa vaccinationer kan undertryckas under héga doser avimmunsuppression. Darfor ar det lampligt
att inte ge schemalagda vaccinationer i den inledande fasen av behandlingen eller i den omedelbara fasen
efter ett aterfall.

« Levande forsvagade vacciner har kontraindicerats hos patienter som tar immunsuppressiva lakemedel,
men den senaste utvecklingen kan férandra detta till "relativt kontraindicerat”. Exempel pa levande
forsvagade vacciner ar: Varicella Zoster (kycklingkoppor), massling, passjuka och rubella (MMR), gula febern,
BCG och orala tyfusvaccin.

- Déda vacciner kan ges, men tidpunkten bor diskuteras med den behandlande lakaren. Exempel pa déda
vacciner ar: Pneumokock, Haemophilus Influensa, Difteri, Tetanus, Pertussis (kikhosta), HPV-vaccin.

« Det rekommenderas att man arligen kontrollerar hepatit B-antikroppar och ger ett boostervaccin om
antikropparna visar sig vara otillrackliga.

» Hepatit A vaccination rekommenderas.

* Arlig influensavaccination rekommenderas.

:.::‘}..\. g‘;;_’:fee;cr; Hepatological Diseases Pal:ientinformation 04/2024
..o.:.;. Network (ERN RARE—LIVER) Oversattningsnamn Name

https://rare-liver.eu



