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SJALDNE PRIMARE VASKULITSYGDOMME

Hvad er det?

Vasculitis betyder inflammation af blodkar. Vasculit sygdommene daekker over
en stor gruppe af sygdomme. Primaer vasculitis betyder, at sygdommen fagrst
og fremmest sidder i blodkarrene. Vasculit sygdommene har navn og inddeles
efter, hvilket blodkar der er ramt og stgrrelsen af dette blodkar.

Hvor hyppigt er det?
Nogle af de primeere vaskulit sygdomme er forholdsvis almindelige hos bgrn
(Schéenlein-Henoch eller Kawasaki) mens andre er meget sjeeldne.

Hvad er J3rsagen til disse sygdomme? Er de arvelige? Er de
smitsomme? Kan de forebygges?

Arsagen til vaskulit sygdomme kendes ikke. Man kan have en vis genetisk
disposition til vaskulit sygdom , men de er ikke arvelige. En kombination af
genetisk disposition med ydre faktorer som feks. infektioner menes at have
betydning for udviklingen af sygdommene. Det er meget sjeeldent, at der
findes mere end én med samme sygdom i en familie. Da &rsagen til vaskulit
sygdomme ikke kendes, kan de ikke forebygges, og de er ikke smitsomme.

Hvad sker der med blodkarrene ved vaskulit sygdomme?

Blodkarrenes vaeg bliver angrebet af kroppens immunsystem. Det inderste
cellelag i blodkarrene spiller en meget central rolle. Hvis der kommer
beskadigelse her, betyder det, at der vil dannes en lille blodprop, men den kan
blive stgrre og betyde, at karret enten bliver snaevrere pa stedet eller bliver
lukket helt til. Samtidig vil denne beskadigelse betyde, at de immunaktive
(inflammatoriske) celler vandrer gennem karvaeggen og herved beskadiger
bade karret og det omgivende vaev. Veeggen bliver mere uteet, der kan
stromme vaeske ud i veevet, der kan give haevelse. Vavsbiopsi vil vise
tilstedeveaerelse af inflammation i karvaeggen og varierende grader af
destruktion. Andring af karformen med forsnaevring eller tillukning vil kunne
ses ved en rgntgenundersggelse, der viser blodkarrene (angiografi).

Nedsat blodforsyning pga. forsnaevring eller stoppede kar eller sjaeldnere, brist
af et kar, med blgdning, kan skade vaevet. Pavirkning af blodkar, der forsyner
livsvigtige organer som hjerne og hjerte, kan fa alvorlige fglger. Systemisk
vasculitis (pavirkning af kar mange steder i kroppen) vil ssedvanligvis
efterfglges af friggrelse af mange inflammatoriske molekyler, som giver
symptomer som feber og treethed, sdvel som pavirkning af blodprgver, der
viser inflammation (sankning, CRP).
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Hvad er de hyppigste symptomer?

Symptomerne pa sygdommene er helt afhaengig af, hvilke blodkar der er
involverede, og hvor meget organerne er pavirkede. Det beskrives i detaljer
under sygdommene: polyartheritis nodosa, Takayasu artheritis og Wegeners
granulomatose).

Hvordan stilles diagnosen?

Diagnosen pa vasculitis er sjaelden nem og ligetil. Symptomerne kan ligne
forskellige mere almindelige sygdomme hos bgrn. Diagnosen stilles oftest ved
specialistvurdering af symptomer sammen med fund fra blod- og urinprgver og
rgntgenundersggelser, f.eks. ultralyd, rgntgen, CT- eller MR-skanninger, eller
angiografi. Nogle gange vil veevsbiopsi vaere ngdvendig. Pga. sygdommenes
sjeeldenhed vil det oftest veere relevant, at barnet undersgges pa et center,
hvor der er bade bgrnereumatologer og andre bgrnesubspecialister.

Kan de behandles?
Ja, vaskulit sygdomme kan behandles. I de fleste tilfaelde vil korrekt
behandling betyde, at sygdommen kan komme under kontrol.

Hvad er behandlingen?

Behandlingen af vaskulit er langvarig og kompleks. Hovedformalet er at fa
sygdommen under kontrol s@ hurtigt som muligt (induktionsbehandling).
Dernaest at vedligeholde kontrol af sygdommen, og undgd@ ungdvendige
bivirkninger til medicinen (vedligeholdelsesbehandling).

Kortikosteroid har vist sig at veere det mest effektive i kombination med
immundaempende stoffer som eks. cyklofosfamid til at inducere
sygdomskontrol. Laeeagemidler, der anvendes i vedligeholdelsesbehandlingen vil
vaere Imurel, Methotrexat eller Sandimmun sammen med en lav dosis
Prednison. Andre stoffer kan blive brugt afhaengig af den enkelte patients
sygdom, eksempelvis Colchicin eller Thalidomid. Nyere praeparater, som de
biologiske stoffer (se behandling) har ogsa vaeret brugt hos enkelte patienter.
Ved langvarig kortikosteroid behandling kan knogleskgrhed (osteoporose)
forebygges ved bl.a. tilskud med kalk og D-vitamin. Ofte vil der anbefales
behandling med lav dosis Acetylsalicylsyre (Magnyl) for at forebygge
blodpropper, og hvis der er BT-forhgjelse, blodsaeenkende lzegemiddel.
Fysioterapi kan vaere ngdvendig for at forbedre bevaegeapparatets funktion.
Psykolog- og socialradgiver bistand kan veere en vigtig stgtte for patient og
familie.

Kontroller

Hovedformalet med kontrollerne er at vurdere sygdomsaktiviteten, dvs. at
sikre stgrst mulig effekt af behandlingen og ingen eller faerrest mulige
bivirkninger til behandlingen. Hyppigheden og typen af kontroller afhanger
helt af type og svaerhedsgrad af sygdommen, og af hvilken behandling der
gives. Tidligt i sygdomsforigbet vil kontroller som regel vaere hyppige, for at
blive sjeeldnere nar sygdommen kommer under kontrol. Man kan p& mange
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forskellige made kontrollere sygdomsaktiviteten, dels med lsegeundersggelse,
blod- og urintest og dels ved f.eks. rgntgenundersggelser.

Hvor lang tid varer sygdommen?

Sjeldne primaere vaskulit sygdomme er langvarige, oftest livslange,
sygdomme. De kan starte som en akut sveer, maske endog livstruende
tilstand, der efterhanden gar over i en mere kronisk fase.

Hvad er prognosen ved disse sygdomme?

Prognosen ved sjeldne primare vaskulit sygdomme er individuel. Det
afhaenger ikke kun af typen og graden af kar- involvering, men ogsa af
intervallet mellem sygdomsdebut og behandlingsstart. Prognosen afhanger
ligeledes af, hvor hurtigt og godt behandlingen virker. Risikoen for skader pa
organer er afhaengig af varigheden af aktiv sygdom. Skade pa vitale organer
kan have en livslang konsekvens. Med korrekt behandling il
behandlingskontrol (remission) ofte opnas inden for det fgrste ar. Remissionen
kan veere livslang, men ofte vil en langvarig vedligeholdelsesbehandling vaere
ngdvendigt. Sygdoms remission kan afbrydes af perioder med
sygdomsopblussen, der ngdvendiggagr mere intensiv behandling. Ubehandlet vil
disse sygdomme have en relativ hgj dgdelighed. Pga. sygdommenes
sjeeldenhed kan eksakte tal for prognose og dadelighed ikke gives.

Hvordan kan disse sygdomme pavirke barnets og familiens dagligdag?
I begyndelsen, hvor barnet har det darligt, og diagnosen maske endnu ikke er
stillet, vil det saedvanligvis vaere meget belastende for hele familien. Nar
sygdommen kendes, og behandlingen er startet, vil det oftest hjeelpe barnet
og foraeldrene til bedre at kunne tackle de maske ubehagelige undersggelser
og behandlingsprocedurer, samt de hyppige hospitalsbesgg. Nar fgrst
sygdommen er under kontrol, kan familiens dagligliv saedvanligvis vende
tilbage til det normale.

Hvad med skolen?

Nar sygdommen er under kontrol vil patienten opfordres til at vende tilbage til
skole og daginstitution s& meget om overhovedet muligt. Det er vigtigt at
informere skolen omkring barnets sygdom, sa der kan tages evt. hensyn hertil.

Hvad med sport?

Born opfordres til at tage del i deres favoritsport eller andre aktiviteter, sa
snart sygdommen er i ro. Der kan vaere specielle hensyn at tage, afhaengig af
barnets sygdom, hvilke organer der er pavirkede, og om led og muskler er
pavirket.

Hvad med diaet?

Der er ikke holdepunkt for, at specielle diseter kan pavirke sygdomsforlgbet
eller prognosen. En sund varieret kost med tilstraekkeligt indhold af protein,
kalk og vitaminer anbefales.
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Under kortikosteroid behandling anbefales at reducere sgde, fede og salte
spiser.

Kan klimaet influere pa forlgbet af sygdommen?

Der er ikke holdepunkt for at klimaet influerer p& sygdomsforlgbet. Ved
sygdom med pavirket kredslgb, f.eks. i fingre og taeer , vil kulde dog kunne
forvaerre symptomerne.

Hvad med infektioner og vaccinationer?

Generelt er der lidt gget risiko for infektioner. Der kan ses usadvanlige
infektioner, som sjaeldent rammer raske, eksempelvis bakterien pneumocystis,
der giver en sver lungebetaendelse. Derfor kan forbyggende antibiotika
behandling komme p& tale. Visse infektioner vil ogsd kunne have et
voldsommere forlgb end normalt, eks. skoldkopper, hvorfor det anbefales at
hvis barnet er udsat for skoldkopper eller helvedesild, bgr der gives
forebyggende medicinsk behandling.

Vaccination med levende, svaekket virus eller bakterier som MFR-vaccination
og Tb, bgr undgds under den immundampende behandling.

Hvad med seksualliv, graviditet og fadsel?

Hos seksuelt aktive unge voksne er det vigtigt med antikonception, da de
fleste leegemidler kan skade fostret. Behandlingen med cyklofosfamid kan
pavirke fertiliteten. Det afhaenger iszer af den totale dosis af stoffet, der er
givet og ses ikke sa hyppigt som hos voksne.

POLYARTHERITIS NODOSA

Polyartheritis nodosa (PAN) er en vaskulit sygdom, hvor isar sm& og
mellemstore arterier (blodkar) pavirkes og gdelaegges (nekrotiserende
vaskulit). Mange arteriekarveegge (”poly”artheritis) pavirkes pletvis. De
inflammerede dele af arterieveeggen bliver svagere, under trykket fra
blodstremmen kan dannes sma knudeformede (nodulsere) udposninger
(aneurismer) langs arterien. Deraf navnet, nodosa.

Kutan (hud) polyartheritis pavirker kun huden, ikke de indre organer.
Mikroskopisk polyartheritis er en form af sygdommen, som kun pavirker de
helt sm& blodkar.

Hvor hyppig er den?

PAN er meget sjaelden hos bgrn med hgjst et nyt tilfeelde pr. &r pr. 1 mill.
bgrn. Drenge og piger rammes lige hyppigt, oftest i alderen 9-11 ar. Iszer hos
voksne kan PAN ses efter hepatitis B-virusinfektion.

Hvad er symptomerne?
Da der findes blodkar i alt vaev og alle organer, kan der vaere mange
forskellige symptomer ved denne sygdom. Men noget vaev og nogle organer
synes hyppigere at blive ramt end andre. De mest almindelige symptomer er:
1. langvarig feber
2. gmme muskler og led
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3. mavesmerter
4. smertefulde rgde og knudrede hudlzesioner eller marmoreret blalilla hud
(livedo reticularis)

5. testikelsmerter
Vaskulit forandringer i hud kan veere til stede. Isaer ved den kutane
polyartheritis kan de sma hudkar i finger, teeer, grer og naese vaere pavirkede,
hvilket giver nedsat blodgennemstrgmning, og der kan veere risiko for
vaevstab.
Symptomerne pa PAN kan komme ganske gradvist hos et barn, der virker
traet, uoplagt, har vaegttab og vedvarende feber, eller de kan komme meget
pludseligt, hvor barnet pavirkes, far meget svaere smerter og dramatiske
hudlaesioner. Disse symptomer kan ogsa ses ved mere almindelige sygdomme,
sa diagnosen stilles ved at udelukke andre muligheder, specielt infektioner.
Nyrepavirkning kan medfgre blod og protein i urinen og/eller forhgjet blodtryk.
Ved mikroskopisk polyartheritis vil nyrepavirkning og lungepavirkning veere det
mest almindelige. Pavirkning af blodkarrene til tarmene medfgrer
mavesmerter, ubehag, nedsat fgdeoptagelse, nedsat beveaegelighed af
tarmene.
Nervesystemet kan pavirkes i forskellig grad ligesd vel som ethvert andet
organ. Blodprgver vil vise betydelig inflammation med bl.a. forhgjet saenkning
samt blodmangel. Hvis sygdommen er knyttet til en streptokokinfektion, vil
den ogsa kunne findes i blodet.

Hvordan stilles diagnosen?

PAN-diagnosen stilles ved at udelukke andre sandsynlige arsager til
symptomerne hos barnet. Diagnosen mistaenkes udfra symptomer, kliniske
fund, blod- og urinprgveundersggelser. Diagnosen fastslds ved angiogram
(rentgenundersggelse med kontrast), der kan vise forsnaevringer og
udposninger af hudkarrene. Biopsi af pavirket hud eller nyre kan ligeledes
bekrzefte diagnosen.

TAKAYASU ARTHERITIS

Hvad er det?

Takayasu artheritis (TA) pavirker isser de store kar, fgrst og fremmest
hovedpulsdren (aorta) og dens forgreninger samt lungearterien
(pulmonalarterien) og dennes forgreninger. Nogle gange bruges ordet
granulomatgs eller keempecellevaskulit for at beskrive et mikroskopisk billede
af sma, knudeformede laesioner (granulomer) formet omkring store celler i
arterievaeggen.
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Hvor hyppig er den?

P& verdensplan anses TA for at vaere den 3. hyppigste vaskulitsygdom hos
bgrn (efter Schéenlein-Henoch og Kawasaki) men den er ekstremt sjeelden hos
den hvide befolkning (kaukasere). Den rammer hyppigere piger end drenge.

Hvad er symptomerne?

De tidlige symptomer er feber, appetitigshed, vaegttab, muskel- og ledsmerter
og nattesved. Blodprgver viser tegn pa @get inflammation (aktivitet af
immunsystemet). Hvis inflammationen i karret udvikler sig, vil der komme
nedsat blodforsyning pga. forsnaevring. Det kan medfgre voldsomme smerter
pga. darlig iltforsyning til vaevet, det kan vaere svaert at maerke pulsene. Der
vil vaere forskelligt blodtryk fra den ene arm til den anden. Forsnaevring af
blodkar til nyrer kan give forhgjet blodtryk. Hvis lunger pavirkes, kan der
komme brystsmerter. @jet kan pavirkes. Nervesystemet kan pavirkes.

Hvordan stilles diagnosen?

Ultralydsundersggelse med dopplerteknik er oftest ngdvendig, iseer il
pavisning af sygdom i halskarrene taet pa hjertet. Til de gvrige kar vil en
angiografi af hovedpulsaren og lungekarrene vaere ngdvendig.

WEGENERS GRANULOMATOSE

Hvad er det?

Wegeners granulomatosis (WG) er en kronisk systemisk vaskulit sygdom, der
pavirker sma og mellemstore blodkar, hyppigst i de gvre luftveje (naese og
bihuler), nedre luftveje (lunger) og nyrer.

Ved mikroskopisk undersggelse af vaevsprgver ses de knudeformede laesioner
med inflammationsceller, der danner flere lag af knuder omkring blodkarrene
(granulom).

Hvor almindelig er den? Er sygdommen hos bgrn forskellig fra
sygdommen hos voksne?

WG er en sjelden sygdom, specielt i barnealderen. Et forsigtigt geet vil vaere
omkring 1 nyt tilfeelde om aret pr. 1 mill. bgrn. Mere end 97% af de kendte
tilfeelde ses hos den hvide befolkning (kaukasere). Drenge og piger angribes
lige hyppigt. Hos aldre voksne rammes mand lidt hyppigere end kvinder.

Hvad er symptomerne?

Hos bgrn vil sygdommen ofte vise sig ved en bihulebetaendelse, der ikke
svinder trods antibiotika og naesedraber. Der er tilbgjelighed til, at
naeseskillevaeggen pavirkes med skorper, blgdning og sar. Det kan fgre til
gdelaeggelse af brusken, med sammenfald af naesen, til det, der kaldes
sadelnaese.
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Inflammation i luftvejene under strubeldget, kan forarsage en forsnaevring af
luftroret. Det giver haeshed og symptomer med kortdndethed. Pavirkning af
lunger giver symptomer som ved lungebetzendelse med andengd, hoste og
brystsmerter.

Nyrepavirkning ses i starten kun hos ganske fa, men vil udvikles hos et flertal.
Vaevet omkring gjet kan blive pavirket, hvilket bevirker at gjet skubbes fremad
(protrusion).

Vavet i mellemgret kan rammes, det kan give symptomer som ved en
hardnakket mellemgrebetaendelse.

Der kan ses vaskulit forandringer af hud, ledsypmtomer med gigtreaktion.
Almensymtomer som vaegttab, gget treetbarhed, feber og nattesved ses.

Den enkelte patient vil dog sjaeldent fa alle ovenstdende symptomer.

Der findes en afgraenset (limited) WG, hvilket betyder, at sygdommen er
begraenset til et enkelt organ, eks. gjne uden pavirkning af nyrerne.

Hvordan stilles diagnosen?

Symptomer pa inflammation af gvre eller nedre Iuftveje, maske tolket som
hardnakket gvre eller nedre luftvejsinfektion, sammen med nyresygdom i form
af blod og aggehvidestoffer i urinen og pavirkning af nyrefunktion, giver
tilsammen en meget kraftig mistanke til WG. Hos de fleste kan der pavises et
bestemt og karakteristisk antistof, kaldet ANCA (anti-neutrofil-cytoplasmatisk-
antistof). @vrige blodprgver viser inflammation (forhgjet saenkning og CRP).
Vaevsbiopsi, eksempelvis fra nyre vil vise et typisk mikroskopisk billede, der
kan fastsla diagnosen.

ANDRE VASKULITSYGDOMME OG LIGNENDE TILSTANDE

1. Kutan leukocytoklastisk vasculitis ogsd kendt som allergisk vasculitis
eller hypersensitivitets vaskulit. Pavirker specielt sm& hudkar. Har i
mikroskop et ganske specielt og fredeligt udseende. Kan udlgses af
infektioner eller laegemidler, hvoraf navnet allergisk vasculitis.

2. Hypo-komplementaemisk urtikariel vaskulit. Er karakteriseret ved et
klgende udbredt udslaet, der ligner det klgende udslaet, man ser ved
allergisk reaktion, der svinder og ikke heler. I blodprgver vil man finde
nedsat niveau af komplement (dele af immunapparatet).

3. Churg-Strauss syndrom (allergisk granulomatosis) er en ekstremt
sjeelden type af vaskulit hos bgrn. Symptomerne er astma sammen med
forskellige typer vaskulitforandringer i hud og indre organer. I blodet vil
der findes forhgjet andel af de hvide blodlegemer, der kaldes eosinofile.

4. Primaer angiitis i centralnervesystemet pavirker alene sma og
mellemstore hjernekar. Symptomerne vil typisk veere kramper eller
slagtilfaelde.

5. Cogan’s syndrom er en sjelden sygdom, der er karakteriseret ved
pavirkning af gjet og indre gre med lysfglsomhed, svimmelhed og
hgretab. Andre symptomer pa vaskulitsygdomme kan vaere til stede.
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