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Kronisk aterkommande multifokal osteomyelit
(Chronic Recurrent Multifocal Osteomyelitis,
CRMO)

1. VAD AR CRMO?

Vad ar CRMO?

Kronisk aterkommande multifokal osteomyelit (Chronic Recurrent
Multifocal Osteomyelitis, CRMO) ar den allvarligaste formen av kronisk
icke-bakteriell osteomyelit (CNO). Hos barn och ungdomar sa drabbas
framst tillvéxtzonen (metafysen) i de 1dnga rérbenen, men forandringar
kan uppsta i alla delar av skelettet. Andra organ kan paverkas sasom
hud, 6gon, mag-tarmkanal och leder.

1.2 Hur vanlig ar sjukdomen?
Enligt europeiska nationella register uppskattas forekomsten till 1-5 per
10.000 invanare. Sjukdomen tycks paverka man och kvinnor i lika .

1.3 Vilka ar orsakerna till sjukdomen?

Orsakerna ar okanda. Det antas att denna sjukdom har samband med
en storning i det medfodda immunforsvaret. Sallsynta metaboliska
bensjukdomar, sasom hypophosphatasia, Camurati-Engelman syndrom,
hyperostos-pachydermoperiostosis och godartad histiocytosis kan
simulera CNO.

1.4 Ar det arftligt?
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Arftlighet har inte kunnat pavisas, men det ar tankbart. Familjar
anhopning har bara kunnat ses i ett fatal fall.

1.5 Varfor har mitt barn denna sjukdom? Kan den forebyggas?
For narvarande ar uppkomstmekanismer och férebyggande atgarder
okanda.

1.6 Ar CRMO smittsamt?
Nej. Ingen av de senaste studierna har kunnat identifiera nagot
smittamne (som bakterier och virus) som orsak till sjukdomen.

1.7 Vilka ar de viktigaste symtomen?

Patienter beskriver vanligtvis smarta i ben eller leder. Darfor maste
andra sjukdomar som juvenil idiopatisk artrit och bakteriell osteomyelit
uteslutas. Kroppsundersékningen kan ocksa pavisa ledinflammation hos
en betydande andel av patienterna. Lokal bensvullnad och smarta vid
tryck ar vanliga undersokningsfynd och bensvullnaden kan orsaka halta
eller funktionsnedsattning av det drabbade skelettomradet. Sjukdomen
kan ha ett kroniskt eller aterkommande (recurrent) férlopp.

1.8 Ar sjukdomen densamma hos alla drabbade barn?

Nej. Skelettengagemang, varaktigheten och svarighetsgraden av
symtomen varierar fran patient till patient och dven hos samma barn
under sjukdomens forlopp.

1.9 Ar sjukdomen annorlunda hos barn jamfort med vuxna?

| allmanhet liknar CRMO hos barn den hos vuxna. Men vissa aspekter av
sjukdomen som hudengagemang (psoriasis, pustulds akne) ar vanligare
hos vuxna. Hos vuxna har sjukdomen kallats SAPHO-syndrom som star
for synovit (ledkapselsvullnad), akne, pustulos (varit), hyperostos
(bentillvaxt) och osteit (benrota, bakteriell skelett6infektion).

2. DIAGNOS OCH BEHANDLING
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2.1 Hur staller man diagnosen?

CNO/CRMO ar en uteslutningsdiagnos. Det saknas typiska
laboratorieprover. Rontgen tidigt i forloppet kan vara normal, men
senare i forloppet ses typiska forandringar i langa rérben och
nyckelben. Aven ryggradsskador sdsom kotkompression &r ett ganska
sent rontgentecken och dess forekomst maste vacka misstanke om
andra sjukdomar, sasom cancer och benskérhet. Diagnos av CNO maste
darfor baseras pa en sammanvagning av den kliniska bilden och
radiologiska forandringar.

Magnetkameraundersokning (MRI) med intravends kontrast ger mer
information om den inflammatoriska aktiviteten. Teknetium-skintigrafi
kan vara en anvandbar initial metod, eftersom det ofta finns kliniskt
tysta CNO-forandringar. Dock verkar MRI av hela skelettet vara mer
kanslig for detaljerad oversikt av skadorna.

Hos ett stort antal patienter ar det ofta svart att skilja mellan maligna
skelettforandringar och de orsakade av CNO genom radiologiska
undersokningar. Biopsi bor da utféras. Nar man valjer plats for biopsi,
maste man ta hansyn till funktionella och estetiska aspekter. Biopsier
bor endast utféras for diagnostiska andamal och syftar inte till att ta
bort forandringen, eftersom det kan leda till funktionsbegransningar och
onodiga arr. Indikationen for en diagnostisk biopsi vid CNO har
upprepade ganger diskuterats. Diagnos av CNO &r trolig om benskador
kvarstar i minst sex manader och om patienten har de typiska
hudforandringarna. | dessa fall bor biopsi undvikas, och istallet ersattas
av klinisk uppfoljning inklusive upprepade radiologiska undersokningar.
Om bara enstaka forandringar finns med endast osteolytiskt utseende
(ser ut som en ursparning i benet) och paverkan av intilliggande
strukturer s& maste biopsi utféras for att sékert utesluta malignitet.

2.2 Vilken betydelse har provtagning och andra
undersokningar?

a) Blodprover: det finns inga sarskilda laboratorietester for att
diagnostisera CNO/CRMO. Prover som SR, CRP, blodvarde (Hb), alkaliskt
fosfatas (ALP) och kreatinkinas (CK) kan foljas under en episod av
smarta for att bedoma graden av inflammation och graden av
vavhadsengagemang. Dessa tester ger emellertid sallan anvandbar
information.
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b) Urinprov: ger inte specifik information.
c) Benbiopsi: nddvandig vid enstaka forandringar och i tveksamma fall.

2.3 Kan sjukdomen behandlas eller botas? Vilka behandlingar
finns?

Det finns langtidsdata av behandling med antiinflammatoriska
lakemedel (COX-hammare, NSAID, sdsom ibuprofen, naproxen,
indometacin) som visar att upp till 70% av patienterna kan bibehalla
remission under kontinuerlig lakemedelsbehandling under flera ar. Men
ett stort antal patienter kraver mer kraftfulla [akemedel, inklusive
kortison och sulfasalazin. Nyligen har behandling med bisfosfonater gett
positiva resultat. Det har ocksa férekommit fall med kroniskt férlopp
som inte svarar pa behandling.

2.4 Vilka ar biverkningarna av lakemedelsbehandling?

Det ar inte 1att for foraldrar att acceptera att deras barn maste ta
lakemedel under en lang tid. De &r oftast oroliga for mojliga
biverkningarna av smartstillande och antiinflammatoriska medel. COX-
hdmmare som anvands inom barnsjukvarden anses generellt vara
valbeprovade lakemedel med relativt lindriga biverkningar sasom
magsmartor. For mer information, se avsnittet om
lakemedelsbehandling.

2.5 Hur lange ska behandlingen paga?

Behandlingstiden beror pa forekomsten av benskador, deras antal och
svarighetsgrad. Vanligtvis behover behandlingen fortga under flera
manader till ar.

2.6 Vilka alternativa behandlingar finns?

Sjukgymnastik kan vara till hjalp i handelse av ledinflammation. Det
finns inga evidens for anvandningen av alternativa behandlingar vid
dessa sjukdomar.

2.7 Vilken typ av regelbundna kontroller ar nodvandigt att
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utfora?
Behandlade barn bor 1dmna blod- och urinprov atminstone tva ganger
per ar.

2.8 Hur lange varar sjukdomen?
Hos de flesta patienter varar sjukdomen i flera ar, men i vissa fall
livslangt.

2.9 Vad ar den langsiktiga prognosen for sjukdomen?
Om sjukdomen behandlas korrekt ar prognosen god.

3. VARDAGEN

3.1 Hur paverkar sjukdomen det dagliga livet fér barnet och
familjen?

Barnet och familjen upptacker i regel skelett- och ledsymtom flera
manader innan sjukdomen diagnostiseras. Ibland kravs inneliggande
sjukhusvard for att utféra differentialdiagnostisk utredning. Det
rekommenderas sedan regelbundna mottagningsbesok for klinisk
uppfoljning efter diagnossattning.

3.2 Kan man ga i skolan? Kan man idrotta?

Skolgang bor inte paverkas. Det kan finnas begransningar for
sportaktiviteter, sarskilt efter biopsi eller vid manifest ledinflammation,
men vanligen kravs ingen begransning av fysisk aktivitet.

3.3 Spelar kosten nagon roll?
Nej

3.4 Kan klimatet paverka sjukdomsfoérloppet?
Nej.
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3.5 Kan barnet vaccineras?

Barn med CNO kan vaccineras, men det ar viktigt att radfraga
behandlande lakare avseende levande vaccin sarskilt under pagaende
behandling med kortison, metotrexat eller TNF-a-hammare.

3.6 Hur paverkar sjukdomen sexliv, graviditet och
preventivmedel?

Patienter med CNO har inte fertilitetsproblem. Vid paverkan av skelettet
i backenet, kan obehag upplevas vid sexuell aktivitet. Behovet av
lakemedelsbehandling bor omprovas innan patienten planerar att skaffa
barn.
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