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LES In pediatria

Esordio: eta < 16 anni
Eta’ media di esordio : 10-12 anni

Esordio in eta pediatrica: 10-20% dei casi totali di LES

Nefropatia: >80%



Estimated survival at 5 years and 10 years in children and adolescents with systemic lupus
erythematosus in high-income countries (top) and low/middle-income countries (bottom), by
calendar year of observation.
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Problematiche dal Nefrologo pediatra vs adulto

Prolungata terapia di mantenimento

Effetti collaterali:

Osteoporosi 25-75%
Infezioni 50-60%

Problemi cardiovascolari:

Ipertensione arteriosa 35-75%
Ischemia cardiaca 15-30%



Problematiche dal Nefrologo pediatra vs adulto

Compliance:

No compliance: 43-75 %
Dopo5anni: 33%

Motivi:
Depressione
Terapia multipla



Problematiche dal Nefrologo pediatra vs adulto

Interruzione della terapia

Gravidanze



rasferimento

« Avviene in mediatrai 18 - 23 anni

* Aumento di:
recidive
complicanze
ansia
depressione

* 10 - 50% del pazienti si perde al follow up
tra la 1" e 27 visita

Sadun et al Lupus,2018



Casi clinicl

12 pz; 10 F, 2 M

Eta media di esordio 10,5 anni (range 5-13 aa)

IRA 3 casi; ED 1 caso

SN 9 casi

Ematuria /protu non nefrosica 2 casi
Classe istologica llI™- VA -VA

Importante terapia immunosoppressiva

Remissione completa : 11 casi
Remissione parziale : 1 caso



Decorso clinico

Casli %
Recidiva di nefropatia 42
IRC 16
Non compliance 30
Complicanze infettive 42
Osteoporosi 100
Osteonecrosi 42
Tireopatie nodulari 25
Carcinoma tiroideo 8
|drosadenite cronica 8




Casi clinicl

Follow up medio 16 anni, range 13 - 23 anni

Remissione/stabilita
Tutti in terapia di mantenimento

Funzione renale conservata 10 casi
IRC 2 casi

Trasferimento all’eta media di 28 anni (range 24-37 aa)
con una relazione e dopo colloquio tra Nefrologo pediatra
e dell’adulto



Problematiche incontrate

 Visita medica centrata maggiormente sul singolo
paziente e meno sulla famiglia

* Approccio meno multidisciplinare:
altri controlli specialistici non sono piu offerti dalla struttura,
ma devono essere gestiti dal paziente

 Intervallo tra i controlli piu lungo

 Difficolta ad affrontare problematiche nuove come
la contraccezione e la gravidanza



Problematiche incontrate

Indicazione a sospendere subito la terapia di mantenimento

trattandosi di «vecchi» pazienti in terapia da molto tempo



36 pazienti

Durata terapia 3 anni

Remissione clinica
Eseguono I BR
20 ILLA. O (55,6 %)
9: LA . 1-2 (25 %)
7 LA.3-5 (19,4 %)

Tutti sospendono la terapia
11/36 (30,5 %) recidiva clinica dopo 6-21 m dall'interruzione
10/11 conl.A.> 2

De Rosa et al Kidney Int.2018



52/161 pz STOP dopo 3-8 aa di terapia

N % Recidive Follow up (aa) (range)
mediana
32 62 NO 8,4 (3.6 - 15)
20 38 Sl 3 (2 -6.4)
14/20 70 NO 23 (15 - 26)

Conclusioni: sospendere dopo almeno 5 aa di
terapia e completa remissione di almeno 3 aa

Moroni et al Autoimm Rew .2018



12 casi : Follow up a lungo termine

Remissione con FRN 10 casi
* 5 hanno sospeso la terapia

IRC 1 caso
Trapianto renale 1 caso

6 gravidanze con esito favorevole



Caso clinico

F; Wegener; 31 anni
Esordio eta di 10 anni (1997)

Steroidi + Ciclofosfamide; remissione di malattia , ma IRC

Sospende steroidi nel 2002
Sospende Azatioprina nel 2004

Prima recidiva renale nel 2005 — Terapia — Remissione
Seconda recidiva renale nel 2008 (21 aa) per non compliance
— Terapia — Remissione

* Follow up : steroidi e MMF;
* IRC (clearance 45-50 ml/m/1,73 mq)



Caso clinico

« Eta di 28 anni vuole una gravidanza

« Si modifica terapia:

« Stop MMF 6 mesi prima;
 mantiene bassa dose di steroide
* Inizia AZA

* riceve 2 RTX

 |RC stabile, remissione di malattia

« Si trasferisce con relazione clinica e dopo colloquio tra
nefrologo pediatra e dell’adulto



Caso clinico

Trasferimento al Centro adulti

Viene sospesa la terapia ACE e sartano e IM

Gravidanza con gestosi a 8 mesi
Nasce un maschio sano
La terapia IM rimane sospesa

Dopo circa 18 mesi recidiva di nefropatia
IRA + Proteinuria elevata

Biopsia renale: semilune cellulari, necrosi e sclerosi
Boli di steroidi + RTX + MMF

IRC stabile, remissione di malattia



Cosa fare per evitare questo ?

Maggiore considerazione della storia precedente:

Vasculite
Due recidive
La paziente era gia in IRC

Migliore e piu costante comunicazione tra Nefrologo adulto
e pediatra ed anche tra Reumatologi e Nefrologi



French ANCA associated Vasculitis Study Group

115 pz in remissione dopo steroidi e CF

Randomizzati nel mantenimento

Rituximab 500 mg g 0-14,a 6 mesi ,12 e 18

Azatioprina 2 mg/kg/die per 1anno
1,5 mg/kg /die per altri 6 mesi
1 mg /kg/die fino al 22° mese

Terrier et al. Ann Rheum Dis 2018



French ANCA associated Vasculitis Study Group
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French ANCA associated Vasculitis Study Group

Follow-up 60 mesi

Remissione:
Rituximab 712%

Azatioprina  49,4%

Recidive entrol2 mesi dopo sospensione di AZA

Dopo 18-24 mesi dall’'ultimo Rituximab

Terrier et al. Ann Rheum Dis 2018



Discutiamo insieme

Come gestire la terapia di mantenimento ?
Quando e come sospendere ?

Quale e il momento migliore per affrontare una
gravidanza ?

Quali problemi comporta per la madre e per il bambino?



Quale programma immaginare e condividere ?

« Ambulatorio congiunto ?

« Mantenere i controlli nei 2 centri almeno per 1-2 anni
condividendo problemi e decisioni importanti ?



Considerazioni conclusive

Si puo definire I'eta ottimale per un trasferimento ?

Deve esserci stabilita clinica

Iniziare la preparazione 2-3 anni prima insieme con

Il Nefrologo dell’'adulto e proseguire la collaborazione
anche dopo

Rendere piu autonomo il paziente



Considerazioni conclusive

 Mantenere la comunicazione soprattutto per |
problemi legati alla modifica/sospensione della
terapia



