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Fall 1



Pojke 4,5 ar

e "Sedan fodseln torr och eksematos hud.

 Nastan hela kroppen tackt av eksem och
fjallning, aven ansikte och harbotten.

* Ingen effekt av topikala steroider.

+ Folj

* Bio

ts pa barn

0si tytt pa

linik i 4 ar, sedan remiss till Hud

oorfyri eller blassjukdom”



Pojke 4,5 ar

e "Sedan fodseln torr, rod och fjallande hud”
- genetisk prov iktyos?

* “Biopsier tytt pa porfyri eller blassjukdom”
- nya biopsier?

e Skicka bilder!
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Diagnosforslag?




Pityriasis rubra pilaris

* Follikulara, hyperkeratotiska
papler 1-2 mm

 Gulorange farg
 Uppklarningar!
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Pityriasis rubra pilaris

* Follikulara, hyperkeratotiska
papler 1-2 mm

* Gulorange farg
 Uppklarningar!
 Palmoplantar keratodermi

* Fjallning, ffa ansikte och skalp

* |bland erytrodermi, ektropion,
alopeci (ffa vuxna)

e Klada vanligt
* Liten effekt av topikala steroider













Pityriasis rubra pilaris

* Ovanlig inflammatorisk fjallande hudsjukdom som
kan drabba vuxna och barn (6 kliniska subtyper).

* Oklar patogenes. Storningi IL 23/Th 17-axeln.

* |bland arftligt (CARD14-variant), ffa hos barn. Andra
orsaker kan vara HIV och lakemedel.



Pityriasis rubra pilaris

Typisk PAD-bild:

psoriasiform hyperplasi, follikular
plugging, alternerande orto- och
parakeratos, akantos, ibland
akantolys




Pojke 4,5 ar

* Ny PAD: Bild som stammer med PRP.
e Genetisk us ua (neg CARD14).

e Atypisk juvenil-onset PRP?
* Tidig eller neonatal debut

5% av alla PRP-fall, ibland
hereditet

e Utbrett i skalp och ansikte
e Ofta livslang sjukdom




Pityriasis rubra pilaris - behandling

 Mjukgorande, topikala steroider (begransad sjukdom)

* Biologika: IL23- eller IL17-hammare (off label), dosering som
vid psoriasis

 For barn > 6 ar: ustekinumab, secukinumab, ixekizumab
* Retinoider (isotretinoin, acitretin, tazaroten)
* Metotrexat

UpToDate 241228: Pityriasis Rubra Pilaris: Prognosis and management.
Sagut P et al. ] Am Acad Dermatol. 2024 Nov 5:50190-9622(24)02963-3.
Gelmetti C et al. Pediatr Dermatol. 1986 Dec;3(6):446-51.

Reitmajer M et al. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2024 Jun;38(6):e512-e514.
Bonomo L et al. JAAD Case Rep. 2018 Feb 9;4(2):206-210.

Feldmeyer L et al. JAMA Dermatol. 2017 Apr 1;153(4):304-308.

Haynes D et al . JAMA Dermatol. 2020;156(6):668.



Pojke 4,5 ar

Behandling med ustekinumab

 Godkant for barn > 6 ar med psoriasis.

* Fallrapporter om god effekt hos barn <6
ar med CARD14-neg juvenil PRP. .

* Kan doseras efter vikt (0,75mg/kg),
dosering som vid psoriasis.

e Gesvar 3:e manad.

Resultat invantas....



Pojke 4,5 ar

Behandling med ustekinumab

Resultat invantas....




...efter 3 man behandling med ustekinumab...

'.1&_1. ¥ r" ™
Resultat? Lol S

* Ingen effekt av usteminumab
* 2 nya biopsier
e Eftergranskning av tidigare PAD
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Resultat?

* |ngen effekt av usteminumab

* 2 nya biopsier

e Eftergranskning av tidigare PAD
* 4 PAD-svar: eksem

* Fick dupilumab med 1:a dos pa
mottagningen




Pojke 4,5 ar

* Frifran klada och nastan allt synligt
eksem pa 2 veckor.



Pojke 4,5 ar

* Frifran klada och nastan allt synligt
eksem pa 2 veckor.

* Sa har sag han ut forra veckan!






Fall 2



Pojke 7 ar

* Tidigare frisk

* Nodular férandring vid hoger
dgonbryn

* Antibiotika ingen effekt
* Odlingar negativa
* Regress efter 5 man




Pojke nu

8 ar

* Ny forandring pa kinden

e Tomt sig pa gul
ovriga symtom

* |nga husdjur
* |nte varit utom

* Lymfkortlar pal
e Cytologi ua

vatska, inga

ands

pDeras ud







Idiopatisk aseptiskt facialt granulom

 Hos barn 1-13 ar
e Pediatrisk variant av granulomatds rosacea?

* Vanligen solitdr o6m rddlila nodular lesion pa
kinden eller vid ogat

e Storlek fran 3-30 mm
* Odlingar neg
e Sjalvlaker vanligen inom 1-2 ar utan resttillstand

Boralevi F, Br ] Dermatol. 2007 Apr;156(4):705-8.
Da Silva Dias et al. Ann Dermatol Venereol. 2023 Sep;150(3):173-179.
Kuperman Wilder L et al. Pediatr Dermatol. 2024 Mar-Apr;41(2):243-246.



IAFG - differentialdiagnoser

* Chalazion (vagel)

* Lymfocytom

* Pyogent granulom

* Juvenilt xantogranulom

* Pilomatrixom

* Dermoid/epidermoidcysta

T INERIESE



IAFG - behandling

* Expektans i forsta hand

 Metronidazol kram,
makrolid-antibiotika och

retinoider har rapporterats
ha effekt.




Fall 3



Pojke 16 ar

e Remiss fran barnlakare
* Genetisk sjukdom

e Svart sekundar-infekterat
eksem ffa ljumskar

e Klada
* Pneumoni x flera

 Abscesser i huden, otiter,
osteomyelit

* MRSA







iagnosforslag

D




Hyper IgE-syndrom (HIES), Jobs syndrom

 |ncidens 1:100000

 Aterkommande hud- och luftvagsinfektioner.
Aven osteit och osteomyelit.

e Kalla abscesser (CRP och SR kan vara ua)
* Forhojt IgE, ev. eosinofili

 Autosomalt dominanta patogena varianter i
framst STAT3-genen. Vanligen nymutation.

e Karakteristiska ansiktsdrag
 Eksematos dermatit (neonatal debut)

e Risk for frakturer och skolios. Kvarvarande
mjolktander












HIES - behandling

 Behandling av bakteriella infektioner och mukokutan candida
* Profylax trimetoprim-sulfa mot stafylokock-infektioner

* Profylax mot Candida och Aspergillus (flukonazol eller
itrakonazol)

* |Incision av hudabscesser

* Topikal behandling av dermatit (steroider, mjukgorande,
antiseptisk behandling)

* Uppfoljning tander och skelett
* Immunmodulering — dupilumab? (off label)



Behandling av HIES med dupilumab

* Dupilumab anti IL-4/IL-13

e PubMed: sedan 2020 finns det 21 artiklar med case
reports/case series som beskriver god effekt av dupilumab
hos 26 pat med HIES

* Effekt pa dermatit, astma, aspergillos, eosinofil follikulit

Dick JK et al. Pediatr Dermatol. 2024 Oct 18.
Nihal AJR et al. Pediatr Dermatol. 2022 Nov;39(6):940-942.
Staudacher O et al. J Allergy Clin Immunol Pract. 2022 Jan;10(1):349-351.e1.



Pojke 16 ar

* |nsatt pa dupilumab 300 mg
varannan vecka.

* Vid kontroll 5 man efter insatt
behandling:
* All klada borta
e EASI-score tidigare 18,2 —nu 0,8
* Inga hud- eller luftvagsinfektioner
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Har ni en patient med HIES? — Tank pa dupilumab !

=t



Fall 4



Flicka 8 dagar

* Fodd v 41+1, akut sectio, bra Apgar.

* Vid 3 dagars alder, slo och ger dalig
contakt.

* Inlagd med svarbehandlade
Kramper, apnéer, saturation 40 %.

* MR hjarna - utbredda ischemiska
forandringar, mojligen hypoxi efter
status epileptikus.







Flicka 8 dagar

* SecC
huc

an fodseln urtikariellt
utslag pa hela kroppen.

e Uts

aget kommer och gar,

men ar aldrig ar helt bort.

* | utslaget ses aven enstaka
mm-stora papler och
vesikler.







Diagnosforslag?




Flicka 8 dagar

* Infektiost?
* Hereditart angioddem?
* Metabol sjukdom?

e Autoinflammatorisk
sjukdom?

* Mastocytos?
* Incontinentia pigmenti?




Flicka 8 dagar

* Ingen hereditet

* Afebril, CRP normalt, ej
infektiost

* Komplement, C1-
esterasinhibitor normala

e S-tryptas normalt

* Metabol utredning normal



Flicka 8 dagar

Eesmophil

* PAD visade eosinofilrik
infiltration, kan stamma
med incontinentia pigmenti.

* Genetisk utredning visade
en patologisk variant med
deletion i IKBKG-genen.

* Viktigt med 6gonkonsult:
Ogonfoérandringar
konstaterades.




Incontinentia pigmenti

* X-bunden dominant gendermatos som ofta ar letal hos man
innan fodseln och ses darfor oftast hos flickor.

* 1:40-50 000
* Nymutation hos ca 65 %.

* Kan ha engagemang av hud, har, naglar, tander och ca 1/3 av
patienterna har 6gon- och CNS abnormaliteter.

* Heterogen klinisk presentation.
* Hudutslag ar ofta den forsta manifestationen.



Incontinentia pigmenti

e Stadium 1: Vesikulobullost stadium

e Stadium 2: Verrukdst stadium

e Stadium 3: Hyperpigmenterat stadium
 Stadium 5: Atrofiskt/hypopigmenterat stadium

Mini¢ S et al. Clin Genet. 2014 Jun;85(6):536-42.

Foljer Blaschkos linjer

Kdélla: Dermnet




Fall 5



Flicka 6 manader

* Frisk flicka

* Vid 1 manads alder
upptacktes ett sar i
mellangarden.

* Ingen effekt av Inotyoal,
babyolja, Cortimyk.

* Bakterieodling visat vaxt av
hudflora.




Diagnosforslag?




Perineal groove

* Ovanlig kongenital utvecklingsrubbning i
medellinjen i perineum fran bakre kommisuren
till anus.

* Faran ar rodnad och fuktigt, ofta asymtomatisk. _—
* Associerade anomalier ar ovanliga. -

e Sallan ses trang anus eller urogenital anomali,
vilket kan krava utredning.

e Betydligt vanligare hos flickor.

e Brukar epiteliseras inom ca 1-2 ar och kraver i
de flesta fall ingen behandling.

'\

Wojciechowski M et al. Arch Dis Child. 2019 Mar;104(3):286.
Wester T. Lékartidningen. 2004;101:35:646-7.



Fall 6



Flicka 11 ar

* Celiaki, men i ovrigt frisk och
medicinfri.

e Hudfrisk sedan tidigare.

* 3 manaders anamnes pa ett
bla-rott hudutslag pa buken
och hdger ben.

e Latt klada och sveda.










Diagnosforslag?




Flicka 11 ar

e Granuloma annulare?
e Lokaliserad sklerodermi?
 Pannikulit?




Flicka 11 ar

* PAD visade “granulomatos
inflammation, i forsta hand
Palisaded neutrophilic and
granulomatous dermatitis
(PNGD)”

4 - Al

Kélla: Patolog Azita Nikoo, Patologen Lund SUS




Palisaded neutrophilic and granulomatous
dermatitis (PNGD)

* Ovanlig inflammatorisk hudsjukdom
med okand etiologi.

* Hudfargade till rod-bla papler eller
annulara plack, ofta pa extremiteter.

e Ofta asymtomatisk

* Vanligare hos vuxna, forekommer mer
sallan hos barn.

e Ofta spontan regress inom veckor eller
langre tid.

Yamanaka-Takaichi M et al. Dermatol Clin. 2024 Apr;42(2):297-305.
Yang C et al. Dermatology. 2023;239(2):287-298.
Uptodate.




Palisaded neutrophilic and granulomatous
dermatitis (PNGD)

* Forekommer oftast i association med systemsjukdom:
* RA eller SLE ar vanligast

e Andra autoimmuna sjukdomar
* Hematologiska maligniteter
* |gA gammopati

e Sarkoidos

* Ulceros kolit

* Lakemedel

* Hepatit

e Streptokock-infektioner

* HIV

* Diabetes

e Celiaki

* Behandling vid behov: topikal kortikosteroid, dapson,
hydroxyklorokin.




Flicka 11 ar

* Inga ledbesvar
* Rtg pulm normal
* Svalgodling negativ

* Blodprover: Hb, vita, diff, trombocyter,
ANA, ENA, ANCA, RF, anti-CCP,
calcium, s-ACE, HbAlc, hepatit, HIV,
startprover for dapson normala

* Hudutslaget i spontan regress, ingen
behandling.




Tack!

v
\
\

Universitetshuset, Lunds universitet

Vid fragor hor av er till
emma.belfrage@skane.se eller karin.berggard@skane.se
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