Immunologiske sar- Nar kroppens
forsvar bliver fjenden

Nar huden afslgrer en systemisk karsygdom —— / / /

Et praksisneert oplaeg for specialiserede sarsygeplejersker

Need to know

Stine Maria Andersen, MD, PhD

Overlaege, Afdeling for Hud- og Kenssygdomme
AUH

Klinisk lektor, Aarhus Universitet



Efter oplaegget kan du...

Fokus: klinisk genkendelse og handling - ikke memorering af sjeeldne diagnoser

Spotte vasculitis

Genkende morfologi, der bgr udlgse mistanke.

Forsta diagnostik

Forstéa hvorfor timing, dybde og DIF ved biopsi
betyder noget.

Micheletti 2023; EWMA 2019

Fange systemiske symptomer

Fange rade flag for nyre, lunge, Gl, neurologi og
@NH.

Beskytte saret

Prioritere smerte, atraumatisk behandling,
infektion og gdem.



Need to know vs. nice to know

NEED TO KNOW NICE TO KNOW

Det der @endrer din handling Det der gor dig skarpere

¢ Vasculitis = inflammation og destruktion af karveeg e Chapel Hill-navne og undergrupper

 Palpabel purpura er klassisk ved smakarssygdom e ANCA vs. immunkompleks-mekanismer

¢ Retiform purpura, nekrose, ulceration og noduli > teenk e Sjeeldne single-organ-varianter

dybere/starre kar e Detaljer i farmakologiske steroid-sparende regimer
e Hudfund kan veere farste tegn pa systemisk sygdom e Kryoglobulin-typer I, Il og Il i fuld dybde

e Biopsi + klinisk-patologisk korrelation er central
 Lokal sarbehandling heler ikke aktiv vaskulitis alene

Shavit et al. 2018; Frumholtz et al. 2021; Micheletti 2023



Fra karvaeg til sar

Vasculitis skader karret - iskeemi og trombotisk okklusion kan fglge

Inflammation Karvaegsskade Flow svigter Hudskade
Immunkomplekser eller ANCA- Fibrinoid nekrose / Stenose, okklusion og sekundaer Purpura > nekrose > smertefuldt
relateret neutrofil aktivering leukocytoklasi ved smakar trombose sar

Et “paent” sarregime kan ikke kompensere for fortsat vaskulaer inflammation. Ved

Sygeplejefaglig : . g
progression skal arsagen og sygdomsaktiviteten revurderes.

konsekvens:

EWMA: vasculitis giver sar via iskeemisk nekrose efter karskade; Shavit 2018



VASCULIT FORANDRINGER I HUDEN

Ulceration (systemic sclerosis)

Lymphocytic vasculitis Hypersensitivity vasculitis (streptococcal) Bullous leukocytoclastic vasculitis




Vaskulitis i huden — fra kar til kliniske manifestationer

Storrelse og lokalisation af de afficerede kar forklarer de kliniske tegn

NEED TO KNOW Q

NEED TO KNOW Q

Vaskulitis defineres ved
inflammation i blodkarenes
vaeg.

Klinisk billede afhaenger af
hvilke kar (sterrelse + dybde)
der er ramt.

Hudbiopsi med histologi
og direkte immunfluorescens
(DIF) er essentiel.

Cutaneous vasculitis kan veere
hudbegrzenset eller udtryk for
systemisk sygdom.

) @) () ®

NICE TO KNOW Q-
* Sma kar i evre dermis — typisk
palpable purpura.

+ Dybere/mellemstore kar —
noduli, nekrose, ulceration.

» Morfologisk mgnster aendrer sig
over tid (evolution af laesioner).

A VIGTIGT

Lesioner kan aendre sig over tid.
Dokumenteér udviklingen (foto)!

Epidermis —

Papillaer
dermis
(everste dermis)

Retikulzer
dermis
(mellemste dermis)

Dermo-

hypodermal ¢
overgang

Subcutis
(hypodermis)

HUSK VED BIOPSI

Hudens lag og kar — anatomisk overblik Forbindelse til Typiske kliniske manifestationer

~
Sma kar 1 Sma kar

(venoler, postkapillaere i ovre dermis

venoler i papillaer dermis)

=~ 10-30 pm F--@--- =

s < — — =y
Sma til mellemstore kar Sma til
(i ovre retikulzer dermis) mellemstore kar
~ 30-120 pm i mid/gvre dermis

V) _: .

\& J P>
Mellemstore kar Mellemstore kar
(dermale kar i dyb i dyb dermis

-~ -« retikulzer dermis) bess@=-4
=~ 120-500 pm
J Store kar 1 | Store kar i
.--a (dermo-hypodermalt dermo-hypodermalt
og subkutant) .- @--4 /subkutant

> 500 pm

KARSTORRELSE — HURTIG OVERSIGT

v/ Vaelg frisk (= 24-48 timer) laesion — helst palpabel purpura/nodulus Sma kar <120 pm

v/ Tag 2 biopsier: 1 til histologi (formalin) + 1 til DIF (saltvand — ikke formalin) {

v/ Undga central nekrose/ulcerationsbund Metlemstore kar | 120-500'um
v/ Registrér medicin, infektioner, eksponeringer Store kar > 500 pm

Kilder: Dissemond 2023; Micheletti 2023; Kolopp-Sarda & Miossec 2021; Frumholtz et al. 2020; EWMA 2023; Sarbogen.dk

klinik Ek ler pa
- . ; sempler pa
Afficerede kar Typiske hudlaesioner knytet sygdom

Palpabel purpura, « IgA-vasculitis
urtikarielle papler/ i .
plaques, petechier - LCV A(lfllopatlsk/
= = mﬁ}‘ o medlcm)

: ” ¥ Infektions-
associeret vasculitis

.

Purpura, pa'pler, . LCV

pustler, vesikler, . -

overfladiske ulcerer Kryoglobulinaemisk
T vasculitis

CTD-associeret
vasculitis

Noduli, dybe ulcerer,
nekrose, livedo
reticularis

PAN (kutant)

Nodulaer
kutan vaskulitis

Medium vessel
vasculitis

Dybe noduli, store * PAN
ulcerer, nekrose,
retiform purpura

.

Kryoglobulinzemi

ANCA- associeret
vasculitis

» Behgets sygdom

NICE TO KNOW

Direkte immunfluorescens kan pavise Q
depositioner (fx IgA, C3) og hjaelper

med at klassificere vasculitis og pege

pa underliggende sygdom.

Vaskulitis for specialiserede sarsygeplejersker



Laes morfologien for du laeser diagnosen

Tre mgnstre der bar fa alarmklokken til at ringe

Palpabel / retiform purpura Livedo + retiform purpura + Smertefuld nodulus + livedo
ulceration
Typisk smakar / immunkompleks Teenk okklusion / kryoglobulin / dybere Klassisk mgnster ved kutan PAN
proces

KLINISK M@NSTER KLINISK M@NSTER KLINISK M@NSTER

Kliniske fotos: EWMA Atypical Wounds 2019, s. 12 og 14 6



Rade flag: hvornar er huden ikke “kun hud”?

Systemisk vasculitis skal aktivt udelukkes ved relevante symptomer

NYRE

e Heematuri, skummende urin
e Urinstix/urinsediment er centralt

NEURO

e Pareestesier, folelseslgshed,
svaghed

e Mononeuritis/neuropati

Micheletti 2023; Frumholtz et al. 2021

LUNGE/@NH

e Hoste, dyspng, sinusitis, epistaxis
e Tenk iseer AAV

ALMENT

¢ Feber, vaegttab, udtalt
sygdomsfglelse

e @ger mistanke om systemisk proces

Ved rgde flag: leegelig vurdering.

Gl

e Mavesmerter, melaena
e Kan ses ved bl.a. IgA-vasculitis

LED

* Smerte + haevelse
e Mere end isoleret lavgradig artralgia



Diagnostisk arbejdsgang - fra sarstue til diagnose

1. Mistanke

2. Systemisk triage

3. Basal vurdering

4. Biopsi

5. Malrettet
udredning

6. Behandl arsag +
sar

Atypisk morfologi, smerte, purpura/livedo, nekrose, manglende heling

Anamnese + organrettede rgde flag + medicin/infektion

Klinik, perfusion, CBC/biokemi og isaer urin ved ukompliceret CSVV

Histologi + DIF fra relevante, friske laesioner

ANCA, ANA, komplement, kryoglobuliner, serologi m.m. efter klinisk mistanke

Systemisk sygdomskontrol + atraumatisk lokal behandling

Micheletti 2023: stepwise evaluation; EWMA 2019: atypiske sar kraever preecis eetiologisk diagnose



Biopsien: timing og sted er ikke detaljer

Et darligt pravetagningssted kan koste diagnostisk information

HISTOLOGI

DIF

Progvedybde
* \Ved atypiske kroniske sar: inkluder

epidermis, dermis og subcutis nar
relevant.

Micheletti 2023; EWMA 2019 histologi-kapitel

Ideel: etableret men ikke gammel laesion L
= 1-2dagn, purpura + erytem

Frisk laesion = 1 dggn
mere erytem end purpura

1 dagn 2 dogn eeldre
Klinisk info To prover?

e Send morfologi, varighed, medicin, ¢ Histologi og DIF kreever ofte
systemiske symptomer og mistanke separate prgver/medier - fglg lokal
med til patologen. procedure.



Sarbehandling ved aktiv vasculitis

Malet er at beskytte veev og patient, mens arsagen behandles

SMERTE

Vurder systematisk. Analgesi far
forbindingsskift.

ARSAG +
SYGDOMSAKTIVIT

ET

TRAUME

Non-adherent, skdnsom rens og
atraumatisk skift.

Debridering:
er kontrolleret.

EWMA 2019: smerte, atraumatisk dressing, infektion, debridering; Dissemond 2023: kompression ved gdem

Forebyg og behandl klinisk
infektion - undga antibiotika som
“diagnose”.

@DEM

Kompression stgtter heling ved
gdem.

Aktiv mekanisk/surgisk debridering kan veere skadelig i aktivinflammatorisk fase; revurder nar inflammationen



Hurtigt overblik ved sengen

Palpabel purpura, iseer ben

Retiform purpura / livedo

Nodulus + livedo + ulceration

Nekrose + sveer smerte

Haematuri / skummende urin

Hoste + sinus/epistaxis + hudfund

Syntese af EWMA 2019; Micheletti 2023; Frumholtz 2021

Smakar / immunkompleks

Dybere kar eller okklusion

Kutan PAN / mellemkar

Aktiv iskeemisk/inflammatorisk proces

Renal involvering

AAV muligt

Naeste skridt

Systemisk screening + biopsi

Vurder vasculitis vs vasculopati

Dyb biopsi og malrettet udredning

Eskalér; skan veevet

Akut leegelig vurdering

Systemisk udredning

RN



5 ting at tage med pa naeste vagt

. Purpura + livedo + nekrose er ikke “bare et sar”.

5 Spoarg altid efter systemiske ragde flag - iseer urin/nyre.

: Biopsi skal tages fra den rigtige laesion pa det rigtige tidspunkt.

A Skan aktivt inflammeret vaev: smertekontrol og atraumatisk behandling forst.
z Ved manglende progression: revurdér diagnosen - ikke kun produktet.

“Treat the patient, the vessels and the wound - in that order.”



Pyoderma
gangrenosum

Genkend e beskyt ¢ lindr ® observer ® eskalér




KLINISK BLIK

PG pa 1 minut

Tre ting, der bgr fa alarmklokkerne til at ringe

MEGET SMERTE HURTIG VAKST

Kilder: kyko et al. 2024; Croitoru et al. 2020; Tan & Tolkachjov 2024.

LILLA RAND

Taenk Gor

e Inflammatorisk sar — ikke e Dokumentér sendringer

automatisk infektion . . .
e Skansom sarpleje

e Kan ligne andre kroniske sar o Eskalér ved mistanke

Husk pathergy

* Traume kan udlgse eller forvaerre PG. En procedure, der normalt hjzlper et
sar, kan derfor ggre aktiv PG veerre.



GENKENDELSE

Hvornar skal PG mistaenkes?

o Smerte Uforholdsmeessigt kraftig

° Tempo Hurtig veekst over dage

° Rand Violacegs og undermineret

° Traume Forveerring efter stik/debridement/operation
° Historik IBD, artrit eller haematologisk sygdom

PG er en klinisk-patologisk diagnose; infektion og andre arsager til ulceration skal vurderes.




FALDGRUBE

Pathergy: nar god sarpleje kan blive for traumatisk

Mindre hudtraume kan udlase eller forveerre laesioner

° Undga i aktiv PG 0 Foretraek

e Aggressiv/skarp debridement uden klar plan e Skansom rensning

e Ungdvendig mekanisk manipulation e Atraumatiske forbindingsskift

e Gentagne traumatiske procedurer ¢ Fugt-balance

e Forbindinger, der klaeber og river e Koordinér invasive tiltag med behandlende team

Kilde: Croitoru et al. 2020; pathergy beskrives ogsa i Flora et al. 2022 og tyko et al. 2024.



PRAKTISK PLEJE

Sarpleje i 6 trin

Beskyt veevet, handtér eksudat og gar behandlingen talelig

0 Rens ° Forbind e Balancér

e skansomt e atraumatisk o fugt

° Vurder e Kompression o Dokumentér

e biofilm, infektion? e udviklingen

Sarplejeprincipper primeert fra Croitoru et al. 2020.



PATIENTPERSPEKTIV

Smerte er bade symptom og klinisk signal

Sparg aktivt til smerte
° Planlaeg 0 Reagér
‘ ‘ ‘ * Analgesi fgr sarpleje e Tiltagende smerte kan afspejle

e, siEuE e s aktivitet eller komplikation

Hvile e forbindingsskift ® sgvn ® mobilitet e aendringfra e Eskalér ved hurtig forvarring eller

. * Ferrest npdvendige
tidligere : . ? & systemiske tegn
manipulationer

SMERTE PAVIRKER LIVSKVALITET

Kilde: Sanchez-Melendez et al. 2024.



SAMARBEJDE

Hvad sker der medicinsk?

Observationer fra sarplejen hjeelper med at vurdere respons

Mild / lokal

e Topikal eller intraleesional antiinflammatorisk behandling kan vaere relevant.

Mere aktiv

e Systemisk kortikosteroid eller ciclosporin er klassiske centrale behandlinger.

Refrakteer / komorbid

e Biologiske og andre malrettede behandlinger anvendes i udvalgte tilfaelde.

Kilder: Tan & Tolkachjov 2024; Donnelly & Boffa 2025; Moltrasio et al. 2025/2026.

Mild/localized disease

Mod, 7 a4
i sdpomnianied Ralumanagement « multiple ulcerations
e = 5cm?ulcer — — :
dlamater Wound care « >5cm? ulcer diameter
inflammatory vs non-inflammatory phase « facial or genital involvement;
v b subcutaneous/muscle/
B a i Woul 3 . . :
Pe:ll;selgz:;:‘ 'r:g‘h « enzymatic/ autolytic tendon/bone visualization
grade steroids debridement +
s bibarcolinis « adsorbent dressing
4 {’acmlimus « antiseptics _Agequate trea_(mem of
. g i grafts inflammatory, immune-
mediated or neoplastic
associated primary diseases
Topical th and comorbidity-based choice
opical therapy of systemic therapy
+ Corticosteroids (clobetasol v
proprionate)/intralesional steroids if contraindicated Systemic therapy
injections « Corticosteroids and/or
+ Calcineurin inhibitors (tacrolimus, + Cyclosporine
pimecrolimus, ciclosporine) v I

——

No improvement
for 4-6 weeks or

Complete No improvement
response for 4-6 weeks
Slowly taper
off after Systemic
complete therapy
remission

v
Complete
response

if contrqidicated
v

Biologics/small SIZ#I);;?.—H
molecules

|
+ TNF-a inhibitors femgs?;i
+ IL-1 inhibitors

+ 1L-12/23 inhibitors
+ IL-23 inhibitors

+ IL-17 inhibitors

+ C5a inhibitors

+ JAK-STAT inhibitors
+ IL-36R inhibitor

if contraindicated

! l

Complete No improvement I P /
[eSponse for4-8weeks, | | |mmunomodulators | Complete
7 —
l depending on the « Intravenous ] response
agent immunoglobulins
Slowly taper
off after X Methotr:exatlet il Slowly taper

complete Consider : Azy:t(r)m?o er?:ea e oIst off after

remission * Granulocyte and .D B conjplgte
Monocyte apsane. remission
Adsorption + Thalidomide -
Apheresis + Phospodiesterase-4

inhibitors




KOMMUNIKATION

Hvornar skal der eskaleres?

Brug observationerne til en kort og preecis overlevering

0 Eskalér hurtigt ved

0 Overlever 6 ting

e Hurtigt voksende ulceration e Tempo i @&ndringen

e Markant stigende smerte e Sarmal + foto

¢ Ny violacegs/undermineret rand e Smerteudvikling

e Forvaerring efter procedure e Eksudat/lugt/infektionstegn

e Mistanke om infektion/systemisk pavirkning e Tiltag siden sidst

* Manglende respons e Aktuel lokal og systemisk behandling

Ved manglende respons bgr diagnosen og differentialdiagnoser revurderes.



TAKE-HOME

5 regler, der gor en forskel

01

02

03

04

05

Taenk PG

Minimér traume

Plej skansomt

Tag smerte alvorligt

Dokumentér + eskalér

ved hurtigt progredierende, meget smertefulde sar.

pathergy kan gare et aktivt sar starre.

rens, forbind og handtér eksudat atraumatisk.

som symptom og som barriere for sarplejen.

ved hurtige eendringer og manglende respons.

Forenklet undervisningsoversigt — falg altid lokale instrukser og specialistplan.



KILDER

Udvalgte artikler bag praesentationen

Croitoru D et al. A Wound Care Specialist’s Approach to
Pyoderma Gangrenosum. 2020.

Sanchez-Melendez SN et al. Pyoderma gangrenosum and
impact on quality of life. 2024.

tyko M et al. The Pathophysiology and Treatment of
Pyoderma Gangrenosum. 2024.

Tan MG, Tolkachjov SN. Treatment of Pyoderma
Gangrenosum. 2024.

Donnelly H, Boffa MJ. Topical treatment of pyoderma
gangrenosum. 2025.

Moltrasio C et al. Pyoderma gangrenosum: pathogenetic
mechanisms and implications for treatment. 2025/2026.

Kliniske billeder og behandlingsfigur stammer fra de uploadede artikelmaterialer.




Kilder i det vedlagte materiale
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2
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4 Micheletti RG. Cutaneous Small Vessel Vasculitis: A Practical Guide to Diagnosis and Management. Am J Clin Dermatol. 2023;24:89-95.

5 Kolopp-Sarda MN, Miossec P. Cryoglobulinemic vasculitis: pathophysiological mechanisms and diagnosis. Curr Opin Rheumatol. 2021;33:1-7.

6 Frumholtz L, Laurent-Roussel S, Lipsker D, Terrier B. Cutaneous Vasculitis: Review on Diagnosis and Clinicopathologic Correlations. Clin Rev Allergy
Immunol. 2021;61:181-193.

Bemeerk: lokale instrukser for akut vurdering, biopsihandtering, kompression og medicinsk behandling har forrang.

Alle kilder er uploadet af brugeren
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