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Resume

Formédlet med denne kliniske retningslinje er at oge danske legers viden om idiopatisk nefrotisk
syndrom hos bern og unge, sé tilstanden diagnosticeres korrekt og patienterne far hurtig og korrekt
behandling ved den forste episode. Retningslinjen definerer desuden, hvilke patienter der skal
visiteres til behandling og udredning pa afdelinger med specialfunktion indenfor bernenefrologi.

Baggrund

Nefrotisk syndrom er defineret ved svar proteinuri, hypoalbuminami og edem. Dette kliniske
billede kan veare udlest af mange sygdomme og tilstande, men hos bern er nefrotisk syndrom langt
overvejende idiopatisk, og er kendetegnet ved et favorabelt respons pa behandling med steroid samt
minimal change disease (MCNS) i1 nyrebiopsien(1). Denne retningslinje vil primeert vedrere
behandlingen af patienter med idiopatisk nefrotisk syndrom.

Epidemiologi:

Idiopatisk nefrotisk syndrom (NS) er en sjelden tilstand med en incidens pa 1,1-16,9/100.000 bern
svarende til ca. 20-25 nye tilfeelde per ar i Danmark(2). Grundet den udtalte tendens til relaps er
prevalensen langt hegjere: 10/100.000 bern. Gennemsnitsalderen ved debut er 5 ar.
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Patogenese/cetiologi:

Patogenesen ved idiopatisk NS er fortsat uafklaret. Tilstanden opstér oftest i relation til almindelige
virusinfektioner og da behandlingen i vid udstraekning er immunosuppression, kan immunsystemets
rolle ved idiopatisk NS nappe undervurderes.

Prognose:

Idiopatisk NS 1 barnealderen har en god prognose, hvor 90% af patienterne er steroidfelsomme og
opnér komplet remission(1). Desvarre oplever mere end 75% af patienterne med steroidfelsomt NS
et eller flere tilbagefald (relaps). Ca 50% udvikler hyppige tilbagefald(3) og har pga. steroidtoxicitet
behov for steroidbesparende immunosuppresiv behandling. Risikoen for hyppige tilbagefald er
serlig udtalt hos bern med debut for 4 ars alderen(2;4). Hos de fleste patienter vil relaps
hyppigheden aftage med alderen, men nogle fortsatter med at fa tilbagefald — ogsé som
voksne(5;6). For unge (12-17 ar) med debut af NSer risikoen hgjere for anden @&tiologi end MCNS,
hvilket kan resultere i en dérligere prognose pa sigt(7).

Steroidresistent nefrotisk syndrom indebarer en risiko for terminal nyreinsufficiens. Hos patienter
der ikke kan bringes i remission med anden immunde@mpende behandling ses nyreinsufficiens hos
op mod 50%(8). Histopatologisk ses oftest MCNS hos denne gruppe patienter, men kroniske
glomerulare forandringer som fokal segmental glomerulosclerose (FSGS),
mesangioproliferative/membranoproliferative glomerulonefritter, samt IgA nefritis kan forekomme.

Definitioner

Nefrotisk syndrom er defineret ved:

1. Hypoalbuminami (plasma-Albumin < 30 g/I, <430 pmol/l) og

2. Proteinuri (u-Albumin/Kreatinin ratio > 2200 mg/g eller u-Protein/Kreatinin ratio > 3100
mg/g i urinpreve>40 mg/m?/time, >1 g/m*/degn,) og

3. Generaliserede ademer

Definition af andre centrale termer:

Komplet remision: Proteinfri urin og normaliseret p-Albumin.

Relaps: Tre pa hinanden folgende dage med proteinudslag pé > ++ pd urinstiks efter at der har vaeret
remission.

Steroidsensitivt nefrotisk syndrom (SSNS): Normalisering af urinen indenfor 4 ugers behandling
med prednisolon

Steroidresistent nefrotisk syndrom (SRNS): Vedvarende proteinuri trods 4 ugers behandling med
prednisolon.

Steroiddependent nefrotisk syndrom (SDNS): To pd hinanden felgende relaps opstaet under
behandling med prednisolon eller relaps opstiet under udtrapning eller indenfor to uger efter opher
af prednisolonbehandling.

Frequent relapsing nefrotisk syndrom (FRNS): To tilfzlde af relaps indenfor det forste ar efter
debut eller i alt 3 tilfeelde af relaps indenfor et hvilket som helst efterfolgende ar.
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Symptomer og objektive fund

Patienter debuterer med folgende symptomer:
- Havelse i ansigtet og evt. af ben
- Almen utilpashed inklusiv oget treethed, mavesmerter og evt. diarre.

Objektivt kan man se
- Periorbitale ademer og evt. deklive edemer pa underekstremiteter samt omkring genitalia.
- Veagtagning og tiltagende abdominal omfang pa grund af ascites
- Oliguri samt evt. skummende urin
- Urinstiks med > 3+ for protein. Halvdelen af patienterne har ogsa mikroskopisk hematuri.
- Respiratorisk pavirkning ses sjeldent, men er et faresignal pa grund af risiko for udtalt
pleuraexudat og evt. pericardieexudat.

Differentialdiagnoser

Ved debut af NS er den vesentligste overvejelse ofte om der er mistanke om en anden
underliggende glomerulonefritis end idiopatisk NS/minimal change disease.

Folgende symptomer/objektive fund skal medfere differentialdiagnostiske overvejelser:

- Hypertension, makroskopisk ha&maturi, pavirket nyrefunktion (nefritisk syndrom).

- Tidligere (1-3 uger) symptomer impetigo og halssmerter kan tyde pa postinfektios
glomerulonefrit eller anden kronisk glomerulonefritis

- Ledsagende palpabel purpura, arthralgier og mavesmerter er forenelig med IgA vasculitis

- Hos bern over 11 ar med et sommerfugleudsleat, artralgier og evt. parakliniske tegn pa
systemsygdom ber en systemisk bindevaevssygdom overvejes herunder specielt lupus.

- Debut af nefrotisk syndrom indenfor forste levedr, ved familizer forekomst ogved
steroidresistens skal genetisk baggrund for NS overvejes.

Underseogelser
Undersogelseprogram ved debut af nefrotisk syndrom

Kliniske parametre: Hojde, vagt, blodtryk, temperatur, saturation og urinstiks.

Objektiv undersogelse: Med sarlig opmaerksomhed pé respirationen, edemer, abdomen og
hudforandringer.

Blodprover: Hgb, L+D, CRP, p-Albumin, p-Na*, p-K*, p-Kreatinin, p-
Karbamid, syrebase status, TSH, frit T4, calcium-ion og D-vitamin
status.

Urinprover: u-Albumin/Kreatinin ratio. Eventuelt degnurin til samlet protein-
kvantitering, hvis muligt Hos patienter hvor degnurinopsamling er
vanskelig (f.eks. blebarnet), anvendes en kortere tidsopsamlet urin
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eller en spoturin til bestemmelse af u-Protein/Kreatinin ratio eller
u-Albumin/Kreatinin ratio.

Supplerende undersogelser:

Rgt. thorax overvejes ved respiratorisk pavirkede patienter mhp.
pleuraexudat og infiltrater.

UL af nyrer og urinveje er som udgangspunkt ikke indiceret, men
ber foretages ved tilstedevarelse af makroskopisk haematuri,
pavirket nyrefunktion eller hypertension.

Ved mistanke om NS Halspodning, ANA, ANCA screening, anti-dobbeltstrenget DNA

sekundecert til anden antistof, complement C3, C3c¢ eller C3d, complement C4, Anti-

sygdom: streptokok DNase B (ASDB), anti-streptolysin-O antistof (AST).
Ved pévirket nyrefunktion: Anti-GBM Ved mistanke om hepatitis
tages hepatitisserologi og levertal inkl LDH.

Nyrebiopsi: Som udgangspunkt er der ikke indikation for nyrebiopsi ved debut
af simpelt nefrotisk syndrom.

Indikation for Ved AKI, HTN eller makroskopisk heematuri pa debuttidspunktet,

henvisning/kontakt til afd. ber indikationen for biopsi diskuteres med bernenefrolog inden

med hajtspecialiseret opstart at prednisolon.

nefrologifunktion Mistanke om NS sekundert til systemisk sygdom

SRNS med henblik pa nyrebiopsi.
FRNS/SDNS med henblik pa eventuel biopsi og opstart af
steroidbesparende immunosuppressiv behandling.

Indikation for genetisk
udredning

Debut under et ars alderen, ved familier forekomst,
nyreinsufficiens, samt ved steroidresistens skal genetisk baggrund
for NS overvejes

Behandling

Prednisolon er det bedste legemiddel til at inducere remission og udger hjernestenen i
behandlingen af bern med NS. Behandlingens primare formal er at opna remission, samt at
nedsette relaps hyppigheden og dermed risikoen for steroidtoxicitet. Flere nyligt publicerede

placebo-kontrollerede studier dokumenterer at 8 ugers steroidbehandling er lige sa effektivt som 12
og 24 ugers behandling hvad angér tid til 1. relaps samt risiko for udvikling af FR (Prednos studiet)

(9;10). Derudover findes der adskillige behandlingsregimer, der kan nedsatte risikoen for relaps.

Behandling ved debut af NS:

Prednisolon 60 mg/m?/dag fordelt pa 1 eller 2 doser, (max 60 mg/dag), i 4 uger, herefter
Prednisolon 40 mg/m? (max 40 mg/2. dag) hver anden dag fordelt pa 1 eller 2 doser i

yderligere 4 uger.

Ved diarre gives glucokortikoid som iv solu-medrol for at forhindre malabsorbtion af
prednisolon fra en gdemates tarm.

Udtrapning:
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30 mg/m? hver anden dag i 7 dage
20 mg/m? hver anden dag i 7 dage
10 mg/m? hver anden dag i 7 dage
5 mg/m? hver anden dag i 7 dage og efterfolgende seponering

Supplerende behandling:

Odem og veegtogning. Patienter med NS og edemer er vanskelige at vurdere klinisk da
der er tilstande med bade hypovolaemi og intravaskulaer
overhydrering(11). Derfor tilrades forsigtighed med brug af
diuretika og behandling med iv albumin er en specialist opgave hos
patienter med idiopatisk NS.

Veeske- og saltrestriktion Veaskerestriktion (til ca. 2/3 af degnbehovet) anbefales for at
nedsette vegtogning/gener fra edem. Var opmarksom pé tegn pa
hypovolemi. Undgé bordsalt og saltholdig kost fx chips, popcorn.

Diuretika. Ved svere gdemer og betydelige subjektive gener kan der vere
indikation for diuretika. Formalet med den diuretiske behandling er
at stoppe vaegtogning og minimere gener fra edemer.

Lagemiddel og dosering:

e Furosemid per os: 1-3 mg/kg/dag fordelt pa 2 doser
e Bumetanid (Burinex): 0,015-0,1mg/kg/dosis x 1-4
dagligt

-ved manglende effekt af loop diuretika tillegges:

e Hydrochlortiazid (Hydromed) 1-2mg/kg/dag fordelt
pa 2 doser (dog max 100 mg/dag)
e Spironolacton per os 2 mg/kg/dag fordelt pa 2 doser

Ved insufficient effekt kontakt til afdeling der varetager hojt
specialiseret funktion i bernenefrologi

Forsigtighed ved tegn péa hypovolemi, oligurisk nyresvigt,
takykardi, lavt BT og mavesmerter.

Human Albumin. Er sjeldent indiceret, men kan bruges ved mistanke om
hypovolaemi (takykardi, hypotension, pavirket nyrefunktion,
mavesmerter, opkast, og hvor sepsis er udelukket).
Hypoalbuminami 1 sig selv er ikke indikation og behandlingen har

kun kortvarig effekt, da det hurtigt tabes i urinen. Indikationen ber

Godkendelsesdato: Juli 2025 Side 5 af 13



Idiopatisk syndrome hos bearn

Dansk Padiatrisk Selskab d

Danish Paediatric Society

altid diskuteres med padiatrisk nefrolog og behandlingen ber som
udgangspunkt kun foretages pa steder med mulighed for
berneintensiv assistance.

Dosering:

Human albumin 20%. Dosis 1g/kg svarende til 5 ml/kg
infunderet over 3 timer. Nar halvdelen er infunderet, gives
furosemid 1 mg/kg iv. Furosemid (1 mg/kg) gentages efter
endt infusion(12). Blodtryk méles hver /2 time. OBS pa
overhydrering (hypertension, respiratorisk distress og
hjertesvigt). Ved symptomer herpa seponeres
albumininfusionen og der gives furosemid 1 mg/kg iv (kan
gentages ved manglende effekt) og respiration understottes
om nedvendigt.

Antibiotika

Profylaktisk antibiotika er ikke indiceret.
Svere mavesmerter og feber kan vare tegn pd spontan bakteriel
peritonitis, som ses med egget hyppighed, hos bern med NS og som

er potentielt livstruende. Bloddyrkning og opstart af bredspektret iv

antibiotika (fx ampicillin, gentamycin og metronidazol) er derfor
indiceret pa vid indikation. Kirurgisk tilsyn ber overvejes.

Tromboseprofylakse

Rutinemaessig tromboseprofylakse anvendes kun hos padiatriske
patienter som har haft tromboser.

I sjeeldne tilfelde, hos svaert immobiliserede patienter med
voldsomme og langvarige edemer, lav AT3 eller ved arvelig
disposition til thromboembolisk sygdom, kan det vare indiceret.
Lavt p-Albumin er ikke en selvstendig indikation. Derudover
serlig opmerksomhed pa de enkelte patienter der behandles med
p-piller.

Ovenstéende er specialistbehandling og ber forega i samrad med
koagulationslaboratorium og pa afdeling med bernenefrologisk
ekspertise.

Hypothyreose.

Behandlingskravende hypothyreose ses sjeldent ved idiopatisk
nefrotisk syndrom og er oftest et forbigdende faenomen.
Behandling vil vere Levothyroxin fordelt pa to daglige doser.
Titreres efter TSH og frit T4 niveau og behandlingen ber forega i
samarbejde med padiatrisk endokrinolog.

Synactentest.

Kan overvejes efter afsluttet hgjdosis prednisolon behandling
specielt ved lengevarende behandling.

Calcium og vitamin D
tilskud.

Under steroid-behandling forslés:
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Born <5 4r til calciumkarbonat 500 mg/degn
Born > 5 ér suppleres med 1000 mg/degn.

Ved p-Vitamin D niveau <75: opstart af vitamin D tilskud

PPI behandling Gastritis og ulcus. Ved gvre abdominale smerter, halsbrand, sure
opsted og melena skal det opstartes. Gastroskopi mé udferes pa
vid indikation(18).

Kostvejledning. Information om hensigtsmassig kost for at mindske den

steroidinducerede vaegtogning og kontakt til dietist kan overvejes,
hvis et sadant tilbud eksisterer i afdelingen t

Socialrddgiver. Har afdelingen en socialradgiver til radighed kan det vare
hensigtsmassige med kontakt til denne, da NS ofte er en kronisk
sygdom, som kan kraeeve mange kontroller pa sygehuset. Hojdosis
prednisolon kan hos enkelte patienter umuliggere deltagelse 1
daginstitution/skole grundet de psykiske bivirkninger men ogsa
pga. oget risiko for bakterielle infektioner. Ovenstaende er en
individuel vurdering fra patient til patient.

Behandling af relaps
80-90% af patienter med idiopatisk NS vil udvikle relaps og behandles med:

Prednisolon 60 mg/m?/dag fordelt pa 1 eller 2 doser, max 60 mg/dag indtil urinen er
proteinfti 1 tre pa hinanden folgende dage .

Derefter:

Prednisolon 40 mg/m?/hver anden dag (max 40 mg/2. dag) fordelt pa 1 eller 2 doser i 4 uger.

Calcium og D-vitamin tilskud genoptages under prednisolonbehandlingen
Udtrapningsplan efter 1. relaps kan vere identisk med udtrapning efter debut af NS..

Supplerende behandling kan vere lige sa pakraevet under et relaps som ved debut, men oftest
kommer patienterne tidligere ind ved relaps og er ikke si derangerede.

Behandling af frequent relapse/steroiddependens (FR/SD)

Mere end halvdelen af patienterne med relaps af idiopatisk NS udvikler FR eller SD og far behov
for supplerende immunosuppresiv behandling for at nedsatte relapsrisikoen og dermed
steroidbyrden. Opstart af steroidbesparende supplerende behandling er en specialistopgave og disse
patienter skal henvises til afdeling med hejtspecialiseret funktion 1 bernenefrologi jvf.
Specialeplanen for paediatri. P4 nuvarende tidspunkt foreligger der ikke data, der understotter
hvilken supplerende behandling der ber vere 1. valg. Calcineurin-inhibitorer i form af cyclosporin
A (CyA)(13), tacrolimus samt B-celle antistoffet rituximab(14) har vist signifikant at reducere
relapshyppigheden, hvilket ogsa ses ved Cyclofosfamid(15) samt MMF (mycophenolat mofetil)
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omend sidstnavnte har vist sig underlegne som monoterapi sammenlignet med CyA(16). Senest har
levamisole vist at reduceret relaps hyppighed ned NS, men stoffet er aktuelt ikke indregistreret i
Danmark. Se bilag 1 under appendix

Behandling af steroidresistent nefrotisk syndrom (SRNS)

Steroidresistens er et prognostisk darligt tegn og indeberer hgj risiko for udvikling af terminal
nyreinsufficiens. Disse patienter skal iht. Specialeplanen for Padiatri henvises til afdeling med
hejtspecialiseret funktion 1 barnenefrologi med henblik pa nyrebiopsi og supplerende behandling.

Behandlingen tilstraeber at reducere proteinurien mest muligt samt at vaere sé nyrebeskyttende som
muligt. Calcineurininhibitorer har vist sig at reducere graden af protein i urinen(17), hvorfor disse
patienter oftest vil blive behandlet med en kombination af Tacrolimus/CyA samt en ACE-inhibitor
(fx Ramipril 2,5-10 mg). Derudover kan der vere indikation for tilleeg af Mycophenolat mofetil ved
specifikke glomerulonefritter. Behandlingen af patienter med SLE og IgA nefrit vil ikke blive
berort her.

Monitorering

Alle barn med idiopatisk NS skal felges i hospitalsregi og monitoreringsgraden athenger af om der
er tale om debut eller relaps samt svaerhedsgraden af nefrosen.

Monitorering ved debut

e Patienten indlaegges ved debut af NS Alternativt teet ambulant opfelgning.

e Vzgten kontrolleres dagligt og blodtryk to gange dagligt. Urinstiks dagligt.

e Spoturin til Protein/Kreatinin ratio og/eller Albumin/Kreatinin ratio to gange ugentligt.
Observation af diurese sd leenge barnet er oligurisk.

e Blodpraver i form af Hgb, CRP, p-Na*, p-K*, p-Albumin, p-Kreatinin, p-Karbamid efter
behov. Ikke indikeret dagligt ved stabil patient (stationaer vagt, normotensiv, normal
nyrefunktion)

e Ved opstart af diuretisk behandling kontrolleres blodtryk, nyrefunktion og elektrolytstatus
dagligt de forste dage.

e Ses minimum 1 gang ugentligt til klinisk kontrol samt BT, vagt, urinstiks for glukose og
protein, u-ACR og evt. blodprever frem til remission.

e Patienter, der er i hgjdosis prednisolonbehandling, skal ses en gang ugentligt til blodtryk og
urinstiks, obs glukosuri og proteinuri. Derudover skal temperatur over 38,5 og/eller pavirket
almen tilstand under pagéende prednisolonbehandling fore til legehenvendelse og optimalt
vurdering pa padiatrisk afdeling.

e Ndr patienten er i remission, er den videre kontrol i ambulant regi. Ca. en gang pr maned de
forste tre mdr. efter debut, herefter hver 3 mdr. Der males blodtryk, vaegt og hejde samt
urinstiks. Ved stabil remission kan patienten afsluttes et ar efter debut. Skal dog ved
afslutning informeres om at NS kan opsta igen senere i lobet af barnealderen.
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Relaps af NS
Diagnose og behandling kan som udgangspunkt forega i ambulant regi. Ved et mistenkt relaps:

e Blodprave: Hgb, CRP, p-Na*, p-K*, p-Albumin, p-Kreatinin, p-Karbamid, calcium-ion, D-
vitamin status, TSH, frit T4 samt u-albumin/kreatinin ration pa spot urin.

o Veagt, temperatur og blodtryk.

e Ved stabil patient klinisk kontrol en gang pr uge i ambulant regi frem til remission.

e Udredning og behandling af evt udlesende infektion

Komplikationer til NS
Sygdomsrelaterede komplikationer er efterhdnden meget sjeldne i DK. De vigtigste:

e [Infektion. Typisk invasiv pneumokokinfektion, som skal behandles straks og aggressivt, i
denne patientkategori skal man vare opmaerksom pé spontan bakteriel peritonitis hos
patinter med ascites.

o Thromboemboliske episoder. Ved mistanke: CT med venografi

o Nyreinsufficiens. Ved pavirkede nyrefunktionsparametre ma man overveje om der er tale om
anden arsag til NS end idiopatisk. Forbigdende nyrefunktionspavirkning kan ses ved
idiopatisk NS — arsag ukendt. OBS hypovolemi og prarenalt nyresvigt.

o Hyperlipidemi: kortvarig og forbigdende hos patienter med idiopatisk NS. Hos patienten
med det sveert behandleligt NS ber medicinsk behandling overvejes.

e Hypofosfateemi: Ses ved lengerevarende svaer NS og Substitueres

Behandlingsrelaterede komplikationer:

o Steroidbivirkninger. Alle bern bliver cushingoide med karakteristisk udseende og glubsk
appetit. Pga. risiko for udvikling af hypertension og diabetes ber blodtrykskontrol og
urinstiks males jevnlig under behandling med binyrebarkhormon. Foraldrene skal
informeres om at psykiske @ndringer som grad-labilitet, aggressivitet, etc. ses meget
hyppigt hos bern i steroidbehandling, men ogsé at de forsvinder igen. Ved svere striae ber
patienten henvises til dermatolog mhp. vurdering og evt. laserbehandling.

e Katarakt. Lengerevarende steroidbehandling medferer risiko for prematur
kataraktudvikling. Der anbefales kontrol hos gjenlege efter 3 maneders steroidbehandling
og derefter iht. vejledning fra gjenafdelingen.

e Gastritis og ulcus. Ved ovre abdominale smerter, halsbrand, sure opsted og melena skal der
opstartes PPI behandling. Gastroskopi ma udferes pé vid indikation(18).

e Jatrogen binyrebarkinsufficiens. Udredes og behandles efter DPS vejledning

Vaccinationsanbefalinger:

Di-te-ki-pol-Hib- og pneumokok vaccination gives jf. det almindelige vaccinationsprogram men pé
tidspunkter hvor patienterne ikke behandles med prednisolon.
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Vaccination med levende-svakkede virus/bakterier (MFR og evt varicella zoster vaccination) udger
et seerligt problem og ber forst gives nar:

1. Patienten har afsluttet prednisolon kur

2. Tidligst 3 mdr efter behandling med Cyclophosfamid (eller andre alkyniserende midler)
3. Tidligst 1 mdr efter opher med Calcinurin inhibitorer eller MMF.

4. Tidligst 6 mdr efter at B-cellerne normaliseres efter rituximab behandling.

Patienterne kan afsluttes efter et &r uden medicinering og relaps.

Referencer

Interessekonflikter

Ingen

Appendiks

hgjd t (K
Overflade areal m2 = Vhgjde(cm)x vaegt (kg)
60
Bilag 1

Praparater og dosering:

Tacrolimus (Prograf, Adport, Modigraf, Advagraf, Dailiport)

Dosis: Initialt 0,1-0,15 mg/kg fordelt pd 1 eller 2 doser, dosis vejledes af blod-tacrolimus. Preven
tages medicinfastende 12-13 timer efter sidste dosis og der stiles mod terapeutisk niveau pé 3-5
ng/L.

Fordele: Fa bivirkninger og 1 modsatning til CyA ses gummehypertrofi og hypertrichosis sjaldent.
Fas som depot med administration x1 dagligt samt som pulver til opslemning.

Ulemper: Langvarig behandling med risiko for nefrotoksicitet. Der stiles mod relapsfrihed i 1 til 2
ar inden seponering/udtrapning forseges. Mange interaktioner.

Cyklosporin A (Sandimmun)

Dosis: Initialt 4-6 mg/kg fordelt pa 2 doser. Dosis vejledes af C2 blodvardi med et terapeutisk
niveau péd 300-500 nmol/l eller C12 med verdi omkring 80 nmmol/L.

Fordele: Veldokumenteret effekt og relativt fa bivirkninger.

Ulemper: Nefrotoxicitet er velbeskrevet. Gummehypertrofi og hirsutisme ses ofte.
Cyclosporindependens er velbeskrevet og patienter risikerer relaps ved seponering. Der stiles mod
relapsfrihed i 1 til 2 ar for seponering/udtrapning forseges. Mange interaktioner

Godkendelsesdato: Juli 2025 Side 10 af 13



tdiopatisk syndrome hos born Dansk Padiatrisk Selskab d
Danish Paediatric Society "3

Forud for opstart af CyA/tacrolimus skal der tages haematologisk status, leverstatus, vasketal inkl.
Kreatinin, varicelantistof-titer, og interferon-gamma (TB).

Naér det terapeutiske niveau er naet, folges patienten med klinisk kontrol hver 3. mdr inkl.
blodprever: hematologisk status, leverstatus, magnesium, blodsukker, vasketal inkl. kreatinin samt
plasma koncentration af CyA/tacrolimus. Ved l&ngerevarende behandling over 2-3 ar kan
nyrebiopsi overvejes grundet nefrotoxicitet beskrevet ved begge praeparater.

Mycophenolat mofetil (CellCept, Myfenax)

Dosis 1200 mg/m? fordelt pa 2 doser. (max dosis 3000 mg/dag)

Fordele: Veldokumenteret effekt.

Ulemper: Dosis afth@ngige gastrointestinale bivirknnger i form af mavesmerter, diarre, kvalme og
opkastninger.

Patienten folges med klinisk kontrol hver 3. mdr inkl. blodprever: haematologisk status inklusiv
differentialtelling, leverstatus, vesketal inkl. kreatinin.

Levamisole

Dosis 2 — 2,5 mg/kg/2. dag (max dosis 150 mg)

Fordele: Veldokumenteret effekt og relativt fa bivirkninger.

Ulemper: Leukocytopeni, leverfunktionspévirkninger og udslet er beskrevet.

Patienten folges med kontrol hver 3. maned inkl blodprever med hamatologisk status inkl
differentialtelling samt leverstatus.

Rituximab(Mabthera)

Dosis: Induktionsbehandling 375 mg/m? der gives iv fra 1 til 4 gange med 7 dage mellem
infusionerne. Vedligeholdelsedosis er 375 mg/m? som en eller to doseringer. (Max dosis 1000 mg)
Fordele: Veldokumenteret og yderst effektiv i forebyggelse af relaps.

Ulemper: Ikke godkendt og kun kortvarigt anvendt til bern med NS, sa langtidseffekten er ukendt.
Desuden er behandlingsstrategi ift. CD19/20 celle recovery og relapsrisiko uafklaret. Der er
beskrevet agammaglobulinemi, myokardit samt et rapporteret dedsfald i forbindelse med
rituximabbehandling af NS patienter.

Forud for initialbehandling skal der tages hamatologisk status, leverstatus, vasketal inkl. kreatinin,
varicelantistof-titer, interferon-gamma (TB), hepatit serologi status, CD19/20 celletal, IgG, IgM og
IgA.

Herefter klinisk kontrol hver 1-3. mdr inkl. blodprever - haematologisk status, leverstatus, vasketal,
CD19/20 celletal, IgG, IgM og IgA. Behandlingsmél er CD19/20 celledepletion og rituximab
vedligeholdelse behandling beror pé individuel vurdering.

Cyklofosfamid

Dosis: 2 mg/kg/dag i 12 uger

Fordele: Veldokumenteret effekt og kort behandlingsperiode.

Ulemper: Hyppige bivirkninger i form af leukopeni, trombocytopeni, og risiko for infektion.
Brugen er begranset af risiko for gonadetoxicitet da kumulative doser over 200-300 mg/kg er
associeret med azospermi hos postpubertale drenge. Behandlingen er derfor primart forbeholdt
piger samt praepubertale drenge.
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