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小児SjDは珍しく、診断基準の提唱はあるものの、確立されていない。

小児SjDが成人にかけての経過に関する論文は見当たらない。

小児SjDと成人SjDの違いに関しても信頼できるデータがない。

リンパ腫の頻度もわからない。

Validationされた小児のactivity outcome measureもない。PROもない。

本研究では小児発症SjDの長期outcomeを明らかにすることを目的とした。



＜Methods＞
Patients
・ ロンドン大学病院のsingle center 後ろ向き＋前向きコホート研究
・ SjDの診断はExpert Opinionに基づく
・ すべての子供と若年者（13-17歳）でその後もフォローされた患者が対象
・ 2000-2024年に受診したすべての患者を対象にした
・ 当院の青年期リウマチ外来受診前にSjDと診断された患者は臨床情報を取り寄せした

Procedure
・ Florida Scoring Systemで発症時のclinical phenotypeを定義
・ Newcastle Sjogren’s Stratification Toolで最終評価

Outcomes
・ 発症から0, 1, 5, 10, 15年後のclinical , serological 情報とtreatment情報を取得。

他にESSDAI、ESSPRI, SSDDIも記録。
２つの小児SjD診断基準案、2016 ACR/EULAR SjD分類基準を満たすか、初回と最終で確認

Statistical analysis
・ 記述統計 for demographics and clinical and serological features.
・ 潜在クラス成長分析（latent class growth analysis） for ESSDAI, ESSPRI縦断プロフィール
・ Mann-Whitney U test for 連続変数のグループ比較
・ 欠損値はパターンと程度を評価し、LCGA解析では最低4ポイントがそろっている患者のみで解析



Table 1: Demographics, classification, diagnostic criteria
at presentation vs last assessment

30人の小児発症SjD患者の診断時、最終観察時の背景

平均12.7歳。平均10年間、最大25年間フォロー

女性が93%

診断はすべてExpert Opinionでなされた
2016 ACR/EULAR criteriaは当初で40%満たすのみ
成人後でも67%のみ
lip biopsyは15例で施行

Florida Scoring System (FSS)でcluster分け不能
症例が多かった

Newcastle Sjogren Scoring Tool (NSST)を成人と
比較して、High symptom burdenがより多く、
Dryness dominant with fatigueがより少ない

合併症として
SLE (23%)
JIA (7%)
（多くはSjD発症前に発症）

＜Result 1>
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FSS：フロリダスコアリングシステム
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Table 2: Childhood-onset Sjogren’s disease manifestations 
during disease course and cumulatively at last assessment

経年的所見の変化

発症時の症状
疲労感（73%)
関節痛（70%)
乾燥感（57%)
唾液腺腫脹（50%)
皮疹（30%)

リンパ腫 4例（MALT3例）
数年～10年以上たって
から発症

経年的に増加するのは
乾燥感 57->77%

＜Result 2>



Table 2 (cont.): Childhood-onset Sjogren’s disease treatment
during disease course and cumulatively at last assessment

治療内容

HCQが中心

免疫抑制
薬が少し
ずつ

Bioは少数

いずれも
効果なく
中止？



Table 3: Characterisation of individuals with childhood-onset Sjogren’s disease with lymphoma complications

リンパ腫4例の背景

共通点はSjD発症後、5年以上
経過してリンパ腫発症

MALTが3例、T cell lymphoma 
1例 (SLE合併例）

＜Result 3>



Table 3: Characterisation of individuals with childhood-onset Sjogren’s disease with lymphoma complications



Figure: Evaluation of childhood-
onset Sjogren’s disease trajectories 
over time and the potential 
predictors

ESSDAI経過で２群に
わかれるが、
背景に差なし

ESSDAI＜Result 4>



Figure: Evaluation of childhood-onset Sjogren’s disease 
trajectories over time and the potential predictors

ESSPRI経過で２群に
わかれるが、
背景に有意差なし

Group 2で年齢が上で
罹病期間が長い傾向

ESSPRI



Figure: Evaluation of childhood-onset 
Sjogren’s disease trajectories over time 
and the potential predictors

最終観察でのSSDDI(SS Disease 
Damage Index)はESSDAI低い群で
高い傾向
おそらく、唾液腺のdamageを反映

SSDDI(SS Disease Damage Index)

成人と似ている



＜Discussion＞

・長期フォローした小児発症SjDコホートとしては最大級（UKで？）

・英国リウマチ学会が最近出版した生涯にわたるSjD治療のガイドラインでは

csDMARDs, bDMARDsをルーチンでは勧めていない。

・本研究のkey findingsとしては、小児発症SjDの長期アウトカムが明らかになっ

たことであり、最終評価日においても、まずまずのESSDAIコントロール状況であっ

た。=> DMARDが有効だったのか。

・ESSDAI, ESSPRIとも小児においてはvalidationされていないスコアだが、成人同

様有用であると思われた。ただ、小児では乾燥の頻度が少なく、唾液腺腫脹の頻度

が高いため、ESSPRI評価の信頼性に影響する可能性がある

・Limitationはsmall sample size、partial retrospective data collection、

single-center study design
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