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There are three different classification criteria for this disease, all from 1987: The Alarcon-Segovia, Sharp
and Kasukawa criteria. There is still no international concensus as to which of them should be used. This
makes comparison between different reports using different classification criteria difficult. Mixed connec-
tive tissue disease seems next to systemic sclerosis to be the most infrequent systemic connective tissue
disease in children. The incidence is reported to amount to 0.1-0.3/100,000/year. Female/male ratio is re-
ported to be 2-3/1, median age for disease debut about 11 years, range 4-16 years. The most frequent cause
of death is probably pulmonary hypertension, but death because of sepsis, hearth failure, renal failure, CNS
disease and gastrointestinal bleeding is also reported. Mortality rate is probably lower in mixed connective

tissue disease with debut in childhood than in adult life.

MCTD er en autoimmun, multiorgansykdom av ukjent
arsak med symptomer og funn fra minst to andre
revmatiske sykdomsgrupper: juvenil idiopatisk artritt
(JIA), juvenil SLE (JSLE), juvenil dermatomyositt
(JDM) og systemisk sklerose. MCTD ble forste gang
beskrevet av Sharp og medarbeidere i 1972 (1).

KLASSIFIKASJON/DIAGNOSE

Det finnes i dag ingen konsensus pa bredt internasjo-
nalt aksepterte klassifikasjons- eller diagnostiske kri-
terier for MCTD. Dette skaper usikkerhet fordi ulike
kriterier er brukt i ulike studier. Dette gjor sammen-
ligning vanskelig. Tre sett med diagnostiske kriterier
er mest brukt i klinisk forskning. De er utarbeidet av
Alarcon-Segovia og Villareal (2), Sharp og medarbei-
dere (3), og av Kasukawa og medarbeidere (4).

1. Alarcon-Segovia og Villareal kriteriene for MCTD
fra 1987

Det kreves RNP positivitet pluss minst 3 kliniske
kriterier. Hvis 1, 2 og 3 er positive, kreves 4 eller 5 i
tillegg.

1. Handedem

2. Synovitt

3. Myositt

4. Raynauds fenomen
5. Akrosklerose

1I. Sharps kriterier for MCTD fra 1987

Det kreves 4 majorkriterier og anti UIRNP eller 2
majorkriterier (av 1, 2 og 3) og 2 minorkriterier med
anti-Ul RNP.

A. Majorkriterier
. Myositt (alvorlig)
2. Lungeaffeksjon
a. CO diffusjonskapasitet < 70% av normal
b. Pulmonal hypertensjon
c. Proliferative vaskuler lesjon i lungebiopsi
3. Raynauds fenomen eller gsofagus-dysmobilitet
. Hovne hender eller sklerodaktyli
. Hoytitret ENA og anti-RNP og negativ anti-Sm
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. Minorkriterier

. Alopeci

. Leukopeni

. Anemi

. Pleuritt

. Pericarditt

. Artritt

. Trigeminus nevralgi
. Malart utslett

. Trombocytopeni
10. Myositt (mild)

11. Hovne hender i lopet av sykdomsforlepet
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II1. Kasukawa og medarbeidere (JMHW) kriterier
for MCTD fra 1987

Minst en 1 av de 2 hyppige symptomene pluss pévis-
ning av anti-snRNP antistoff pluss en eller flere av de
blandete symptomene i minst 2 av de 3 undergruppene
méi vare oppfylt.

A: Hyppige symptomer
1. Raynauds fenomen
2. Hovne fingrer eller hdnd
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B: Pavist anti-snRNP antistoff

C: Blandete symptomer
1. SLE-lignende funn
a. Polyartritt
b. Lymfadenopati
c. Ansikt-erytem
d. Perikarditt eller pleuritt
e. Leuko- og/eller trombocytopeni
2. SSc-lignende funn
a. Sklerodaktyli
b. Lungefibrose, restriktive lungeforandringer, eller
redusert diffusjonskapasitet
¢. Minsket motilitet eller utvidet @sofagus
3. PM-lignende funn
a. Muskelsvakhet
b. Forheyete muskelenzymer (CPK)
¢. Myogent menster ved EMG

FOREKOMST

Usikkert bade nér det gjelder barn og voksne, men tro-
lig nest etter systemisk sklerose den sjeldneste binde-
vevssykdom hos barn. I en prospektiv nasjonal finsk
studie (5) er det rapportert en arlig insidens pa 0,1% og
fra database i USA (6) en insidens pa 0,3/100.000
barn. Median sykdomsdebut er p& omtrent 11 éar
fordelt mellom 4 og 16 &r. Man finner overvekt av
piker 2-3/1. Kun en rapport har beskrevet sykdom hos
sasken (7).

PROGNOSE/MORTALITET

Sykdomsutviklingen er uforutsigbar og svert forskjel-
lig fra person til person. Michels og medarbeidere (8)
rapporterte i 1997 sykdomsforlepet hos totalt 224
pasienter med juvenil MCTD. Av disse var 191 det
totale antall pasienter tilgjengelige i litteraturen frem
til 1996, de ovrige 33 var egne pasienter fulgt opp i
Garmisch Partenkirchen fra 1976. Metaanalyser indi-
kerte at de fleste av barna etter hvert ble bedre av
sykdommen. Remisjon opptradte hos 3-27%. Kliniske
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symptomer og funn med lang varighet er: artritt opp til
97%, Raynaud-fenomener og sklerodermilignende
hudforandringer opp til 86%, restriktiv lungesykdom
opp til 57%, nyresykdom opp til 47% og esofagus-
dysmobilitet og innskrenket leddbevegelighet begge
opp til 29%. Hjerteaffeksjon, kardiomyopati eller peri-
karditt var meget sjeldent, men dersom til stede ofte
forbundet med darlig prognose. Totalt 17 pasienter
(7,6%) ble rapportert dede: sepsis 7, CNS-affeksjon 3,
hjertesvikt 2, pulmonal hypertensjon 2, nyresvikt 2 og
GI bladning 1.

Kotajima og medarbeidere (9) sammenlignet to
grupper med MCTD: gruppe 1: sykdomsdebut < 16 ér,
gruppe 2: sykdomsdebut 16 ar eller eldre. Mortalitet
var sjeldnere ved juvenil MCTD, henholdsvis 2,8%
versus 8,4% hos dem med debut i voksen alder.

Burdt og medarbeidere (10) beskriver sykdomsfor-
lopet hos 47 voksne og barn som ble fulgt over 3-29
ar. De fant at tegn til inflammasjon, Raynaud-
fenomener og esofagus-dysmobilitet ble mindre med
arene mens pulmonal hypertensjon, nedsatt lungefunk-
sjon og affeksjon av CNS persisterte etter behandling.
Sklerodaktyli var hyppig, 49%. Diffus sklerose ble
funnet hos 19% av pasientene. 62% hadde en fordel-
aktig sykdomsutvikling mens 38% fortsatte & ha aktiv
sykdom eller var dede. 11 pasienter var dede etter 3 til
25 ars sykdom. Ni av disse hadde pulmonal hyper-
tensjon med hyppig samtidig tilstedeverelse av
antikardiolipin-antistoffer.

KONKLUSJON

MCTD er trolig den sjeldneste bindevevssykdommen
hos barn nest etter systemisk sklerose. Det er ingen
generell konsensus nér det gjelder klassifikasjonskrite-
rier. Dette gjor det vanskelig & sammenligne resultater
som benytter ulike kriterier. Hyppigste dedséarsak er
trolig pulmonal hypertensjon, men det er ogsé beskre-
vet dedsfall pd grunn av sepsis, hjertesvikt, nyresvikt,
CNS-affeksjon og gastrointestinal bledning. Trolig er
mortalitet som skylles grunnsykdommen lavere ved
MCTD med juvenil enn med adult debut.
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