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1. HVAD ER VASKULITIS?

1.1 Hvad er det?
Vaskulitis er inflammation af blodkar. Vaskulit sygdomme deekker en
stor gruppe af sygdomme. Primaer vaskulitis betyder, at sygdommen
farst og fremmest sidder i blodkarrene. Vaskulitis sygdommene har
forskellige navne, hvor de inddeles efter hvilken type blodkar der er
ramt og stgrrelsen af dette blodkar.

1.2 Hvor hyppigt er det?

Nogle af de primaere vaskulit sygdomme er forholdsvis almindelige hos
barn (f.eks Henoch-Schonlein eller Kawasaki) mens sygdommene, som
beskrives her, er meget sjeeldne i barndommen. Mange foraeldre har
aldrig hgrt om "vakulitis" far deres barn far diagnosen.

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

Der er meget sjeeldent, at der er mere end én med samme sygdom i en
familie. Der er meget usandsynligt, at tvillinger far samme sygdom. Det
mest sandsynlige er, at det er en kombination af flere faktorer, som
forarsager sygdommen. Det vurderes, at forskellige gener, infektioner
(der virker som udlgsende faktor) og ydre faktorer har betydning for
udvikling af sygdommen.

Disse sygdomme er ikke smitsomme og kan ikke forebygges eller
kureres. Derimod kan sygdomsaktiviteten kontrolleres sa sygdommens
symptomer forsvinder. Dette stadie benaevnes "remission”
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1.4 Hvad sker der med blodkarrene ved vaskulit sygdomme?
Blodkarrenes vaeg bliver angrebet af kroppens immunsystem, hvorved
karveeggen haever op. Blodgennemstramningen bliver nedsat og der
kan dannes blodpropper i blodkarret. Haevelse af karvaeggen og evt.
blodprop forarsager forsnaevring af blodkar eller helt aflukket kar.

De immunaktive (inflammatoriske) celler samles i celleveeggen og
forarsager skade pa savel blodkar som et omgivende vaev. Dette kan
ses ved en vaevsbiopsi
Karvaeggen bliver mere uteet, der kan stramme vaeske ud | veevet, der
kan give haevelse.

Nedsat blodforsyning pga. forsnaevring, tilstoppede kar eller - sjeeldnere
- brist af kar med blgdning, kan skade veevet. Pavirkning af kar, der
forsyner livsvigtige organer som hjerne, nyrer, lunger eller hjerte, kan fa
alvorlige fglger. Systemisk vaskulitis (pavirkning af kar mange steder i
kroppen) vil seedvanligvis efterfglges af friggrelse af mange
inflammatoriske molekyler, som giver almen symptomer i form af feber
og treethed. Samtidig vil der ses pavirkning af blodprgver med tegn pa
inflammation (seenkning og CRP).

2. DIAGNOSE OG BEHANDLING

2.1 Hvilke typer af vakulitis er der? Hvordan klassificeres
vaskulitis?

Klassifikationen af vaskulitis hos barn baseres pa stgrrelsen af de
blodkar som er involveret. Ved affektion af store blodkar, som det ses
ved Takayasu artheritis, pavirkes isaer hovedpulsaren (aorta) og dens
stgrste forgreninger. Ved vaskulitis i mellemstore blodkar rammes
typisk blodkar til nyrer, tarm, hjerne eller hjerte (f.eks. polyarteritis
nodosa, Kawasaki). Sygdom i sma blodkar ses ved f.eks. Henoch-
Schoenlein purpura, granulomatose med polyangiitis (Wegeners
granulomatose), Churg-Strauss Syndrom, kutan leukocytoklastisk
vaskulitis, mikroskopisk polyangiitis

2.2 Hvad er de hyppigste symptomer?
Symptomer pa sygdommene er helt afhaengig af, hvilke blodkar der er
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involveret (vitale organer som hjerne og hjerte kontra hud eller muskel),
hvor udbredt sygdommen er (fa eller mange kar) og i hvor hgj grad
blodforsyningen er pavirket . Ved lille pavirkning af blodforsyning ses
mindre pavirkning af de involverede veev. Hvis blodforsyningen helt er
stoppet pga. tillukning af blodkar, mangler veevet ilt og neering. Dette
kan medfgre vaevskade med ardannelse. De typiske symptomer for de
enkelte sygdomme er beskrevet detaljeret under sygdommene i det
falgende.

2.3 Hvordan stilles diagnosen?

Vaskulitis diagnosen er oftest ikke let at stille. Symptomer kan ligne
forskellige mere almindelige sygdomme hos bgrn. Diagnosen stilles
oftest ved specialistvurdering af symptomer sammen med fund fra
blod- og urinprgver og forskellige undersggelse (ultralyd, reantgen, CT-
eller MR-skanninger, angiografi). Nogle gang vil veevsbiopsi veere
ngdvendig. Da disse sygdomme er sjeeldne, vil det ofte veere relevant at
barnet undersgges pa et center, hvor der er bade bgrnereumatologer
0g andre bgrnesubspecialer.

2.4 Kan de behandles?

Ja, vaskulit sygdomme kan behandles. | de fleste tilfaelde vil korrekt
behandling betyde, at sygdommen kan komme under kontrol
(remission)

2.5 Hvad er behandlingen?

Behandlingen af vaskulitis er langvarig og kompleks. Hovedformalet er
at fa sygdommen under kontrol sa hurtigt som muligt
(induktionsbehandling) og opna blivende kontrol
(vedligeholdelsesbehandling) og samtidig undgar/minimere medicin
bivirkninger/sidevirkninger. Behandlingen er individuel, hvor der tages
hgjde for savel barnets alder som sygdommens sveerhedsgrad.
Glukokortikoider (binyrebarkhormoner) sammen med immundampende
midler (f.eks. cyclophosphamid) har vis sig mest effektive til at inducere
sygdomskontrol.

Leegemidler der ofte anvendes | vedligeholdelsesbehandlingen er
azathioprin, methotrexat, mycophenolatmofetil sammen med lav dosis
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glukokortikoid. Andre stoffer kan blive brugt afhaengig af den enkelte
patients sygdom - heriblandt biologisk terapi (f.eks. TNF-inhibitorer og
rituximab), colchicin og thalidomid.

Ved langvarig glukokortikoid behandling forebygges knogleskarhed
(osteoporose) ved tilskud med kalk og D-vitamin. For at forbygge
blodpropper kan der vaere behov for f.eks. acetylsalicylsyre (magnyl) og
ved forhgjet blodtyk behandles med blodtryksseenkende medicin.
Fysioterapi kan veere ngdvendigt for at forbedre bevaegeapparatets
funktion. Psykolog- og socialradgiver bistand kan veere en vigtig statte
for patient og familie.

2.6 Hvad med alternativ behandling?

Der er mange alternative og komplementaere behandlinger
tilgeengelige. Dette kan veere forvirrende for patienter og deres familie,
Der er meget lidt evidens for virkningen af alternative medicin og ofte
er det det bade dyrt og tidskraevende. Hvis der overvejes alternative
medicin anbefales det at tale med den behandlingsansvarlige leege, da
visse typer af alternative medicin kan interagere med konventionel
medicin. Det er vigtigt ikke bare at stoppe med den aftalte medicin. Nar
der er behov for f.eks. glukokortikoider for at opna sygdomskontrol, kan
det vaere meget farligt pludselig af stoppe denne behandling.

2.7 Kontroller

Hovedformalet med kontrollerne er at vurdere sygdomsaktiviteten, dvs.
at sikre stagrst mulig effekt af abehandlingen og ingen eller feerrest
mulige bivirkninger til behandlingen. Hyppigheden og typen af
kontroller afheenger helt af type og sveerhedsgrad af sygdomme, og af
hvilken behandling der gives. Tidligt | sygdomsforigbet vil controller
som regel veere hyppige, for at blive sjeeldnere nar sygdommen
kommer under kontrol.

Der er flere mader at vurdere aktiviteten af vaskulitis. | vil i visse
tilfaelde skulle undersgge urin ved at stixe denne hjemme eller f.eks.
male blodtryk. Der laves analyser pa blod og urin for at vurdere
inflammation, aendringer i funktion af et givet organ og
medicinbivirkninger. Der kan vaere behov for andre regelmaessige
undersggeler - det afhaenger af hvilke organger, som er ramt at
sygdommen Pa basis af jeres/jeres barns oplysninger om
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symptomer/aendringer i gener, laegeundersggelse og de gvrige
analyser, vurderes aktiviteten af sygdommen.

2.8 Hvor lang tid varer sygdommen?

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

2.9 Hvad er prognosen ved disse sygdomme?

Prognosen ved sjeeldne primaere vaskulit sygdommer er individuel. Det
afheenger ikke kun af typen og grade af kar-involvering, men ogsa af
intervallet mellem sygdomsdebut og behandlingsstart. Prognosen
afhaenger ligeledes af, hvor hurtig og godt behandlingen virker .
Risikoen for skader pa organer af afhaengig af varighed af aktiv
sygdom. Skade pa vitale organer kan have livslang konsekvens. Med
korrekt behandling vil behandlingskontrol (remission) ofte opnas inden
for det fgrste ar. Remissionen kan vaere livslang, men ofte vil en
langvarig vedligeholdelsesbehandling veere ngdvendigt. Sygdoms
remission kan afbrydes af perioder med sygdoms opblussen, der
ngdvendigggr mere intensive behandling. Ubehandlet vil disse
sygdomme have en relativ hgj dadelighed. Pga. sygdommenes
sjeeldenhed kan eksakte tal for prognose og dgdelighed ikke gives

3. DAGLIGDAGEN

3.1 Hvordan kan disse sygdomme pavirke barnets og familiens
dagligdag?

| begyndelsen, hvor barnet har det darligt, og diagnosen maske endnu
ikke er stillet, vil det seedvanligvis veere meget belastende for hele
familien.

Nar sygdommen kendes, og behandlingen er startet, vil det oftest
hjeelpe barnet og foraeldrene til bedre at kunne handtere undersggelses
og behandlingsprocedure, samt de hyppige hospitalsbesgg. Nar farst
sygdomme er under kontrol, kan familiens dagligliv seedvanligvis vende
tilbage til det normale.
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Hvad med skolen?

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

Hvad med sport?

Barn opfordres til at tage del | deres favoritsport eller andre aktiviteter
sa snart sygdommen er | ro.

Der kan veere specielle hensyn at tage, afhaengig af barnets sygdom,
hvilke organer der er pavirkede - inklusive led, knogler og muskler.

3.4 Hvad med dizet?

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. Under
glukokortikoid behandling anbefales at reducere sgde, fede og salte
spiser.

3.5 Kan klimaet influere pa forlgbet at sygdommen?

Der er ikke holdepunkt for at klimaet influere pa sygdomsforlgbet. Ved
sygdom med pavirket kredslgb f.eks. i finger og taeer, vil kulde dog
kunne forveaerre symptomerne.

3.6 Hvad med infektioner og vaccinationer?

Generelt ses en lidt gget risiko for infektioner. Nogle infektioner kan
have et mere alvorligt forlgb hos patienter, som er i
immunsupprimerende behandling. Ved udsaettelse for skoldkopper eller
helvedesild vil der veere behov for medicinsk behandling - hvis
patienten ikke har haft skoldkopper far. Der kan ses useedvanlige
infektioner, som sjaeldent rammer raske personer. | visse saerlige
situationer gives antibiotika i lang tid for at forebygge lungeinfektion
med Pneumocystis, som kan veere livstruende komplikation hos
patienter, som er i immundampende behandling.
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Vaccination med levende, svaekket virus eller bakterie (f.eks. MFR-
vaccination og TB) bgr undgas under den immundaempende
behandling.

3.7 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
cyclophosphamid kan pavirke fertiliteten. Det afhaenger iseer af den
totale dosis af stoffet, der er givet og ses ikke sa hyppigt som hos
voksne.

4. POLYARTHERITIS NODOSA

4.1 Hvad er det?

Polyartheritis nodosa (PAN) er en vaskulit sygdom, hvor isser sma og
mellemstore blodkar (arterier) pavirkes og gdeleegges (nekrotiserende
vaskulitis). Mange blodkar (poly-artheritis) pavirkes pletvis. De
inflammerede dele af karveeggen bliver svagere under trykket fra
blodstammen, hvorved der dannes sma knudeformede (nodulaere)
udposninger (aneurismer) ved blodkarrene. Kutan (hud) polyartheritis
pavirker kun huden og | visse tilfeelde muskler og led, men ikke de indre
organer.

4.2 Hvor hyppig er den?

Polyartheritis nodosa er meget sjeelden hos bgrn med hgjst et nyt
tilfaelde pr. ar pr. 1 mill bgrn. Drenge og piger rammes lige hyppigt,
oftest | alderen 9-11 ar. Hos bgrn kan det vaere relateret til streptokok
infektion eller hepatitis B eller C virus infektion.

4.3 Hvad er symptomerne?

De mest almindelige almene symptomer er langvarig feber, utilpashed,
treethed og veegt tab.

Andre symptomer er bestemt af hvilke blodkar og dermed organer, som
er ramt af sygdommen. Nar der kommer utilstraekkeligt blod til veev, vil
dette medfgre smerter. Smerter forskellige steder kan saledes vaere er
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fremtraedende symptom ved PAN. Hos bgrn er muskel og ledsmerter
lige sa hyppigt som mavesmerter. Hvis blodkar til testiklerne er
afficerede kan det give smerter sv.t. skrotum. Vaskulitis forandringer i
huden kan veere meget forskelligartet. Der kan veere ugmme
forandringer som purpura eller livedo reticularis, men ogsa gmme
noduli | huden eller egentlige sardannelse med gangrene. Ved gangren
er blodforsyningen helt stoppet og vaevet dar. Det kan f.eks. ses sv.t.
finger, teeer, grer eller naesetip. Hvis nyrerne er ramt af sygdommen,
kan der ses blod og protein i urinen eller forhgjet blodtryk.
Nervesystemet kan pavirkes i forskellig grad, hvor symptomer kan vaere
kramper, slagtilfaelde eller forstyrrelse af nernefunktioner.

| visse tilfeelde kan symptomer udvikle sig meget hurtigt. Blodprgver til
vise betydelig inflammation med bl.a. forhgjet seenkning og
blodmangel.

4.4 Hvordan stilles diagnosen?

Ved langvarig feber skal andre mulige arsager udelukkes fgr mistanken
samler sig om PAN. Der er bestyrket mistanke om PAN ved
persisterende almensymptomer sammen med lokale symptomer.
Diagnosen bekraeftes ved angiografi eller ved karakteristiske
forandringer | vaevsprgve fra sygdomsramt veev.

Angiografi er en rgntgenundersggelse, hvor blodkar kan ses tydeligt
efter der er sprgjtet kontrast ind | en blodare. Dette kaldes konventionel
angiografi. Der kan ogsé anvende CT-angiografi.

4.5 Hvad er behandlingen?

Glukokortikoider er fortsat hjgrnestenen | behandlingen af PAN hos
barn. Ofte gives medicinen i blodare i starten, hvor sygdommen er
meget aktiv for senere at blive givet som tabletter. Dosering og
varighed af behandlingen er meget individuel og vurderes i forhold til
sygdomsaktiviteten hos det enkelte barn. Hvis sygdommen kun er i
hud, muskler og led, er det ikke sikkert at der er behov for anden
immundampende behandling. Hvis der er alvorlig sygdomsaktivitet og
vitale organer er ramt af sygdommen vil cyclophosphamid
saedvanligves blive brugt for at fa kontrol med sygdommen
(induktionsbehandling). Hvis der fortsat er sygdomsaktivitet kan det
komme pa tale at bruge biologisk terapi, men der er ikke lavet studier
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pa anvendelsen ved PAN.

Nar sygdommen er kommet under kontrol vil vedligeholdelses
behandlingen oftest vaere azathioprin, methotrexat eller
mycophenolatmofetil.

Anden behandling kan veere penicillin (ved pavist streptokok infektion),
medicin, som kan udvide blodkar, blodtryksseenkende medicin, medicin
imod dannelse af blodpropper eller smertestillende.

5. TAKAYASU ARTHERITIS

5.1 Hvad er det?

Takayasu artheritis (TA) pavirker iseer de store kar, farst og fremmet
hovedpulsaren (aorta) og dens forgreninger samt lungearterien
(pulmonalarterien) og dennes forgreninger. Nogle gange bruges ordet
"granulomatgs" eller "keempecellevaskulitis for at beskrive et
mikroskopisk billede af sma, knudeformede laesioner (granulomer)
formet omkring store celler | arterievaeggen. | noget litteratur er
sygdommen betegnet "pulslgs sygdom", da pulsen i visse tilfaelde kan
vaere pavirket.

5.2 Hvor hyppig er den?

Pa verdensplan er TA relative hyppig hos bgrn, men det haenger
sammen med at den er relative hyppig hos iseer asiatere. Den er meget
sjeelden hos europaeere. Den rammer hyppigere piger end drenge.

5.3 Hvad er symptomerne?

De tidlige symptomer er feber, appetitlgshed, veegttab, muskel- og
ledsmerter og nattesved. Blodpraver viser tegn pa inflammation. Hvis
inflammationen | karret udvikler sig, vil der komme nedsat
blodforsyning pga. Forsnaevring. Forhgjet Blodtryk er et meget hyppigt,
tidligt symptom hos bgrn pga. involvering af blodkar som forsyner
nyrerne. Det kan veere sveert at maerke pulsen. Der kan veere forskel i
blodtryk mellem f.eks. hg. Og ve. Arm. Der kan hgres en hvaeselyd over
de forsnaevrede blodkar (mislyd) og der kan vaere smerter i benene,
som forveerres ved gang. Hovedpine, neurologiske symptomer og
symptomer fra gjne kan skyldes at blodforsyningen til hjernen er pa
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virket.

5.4 Hvordan stilles diagnosen?

Ultralydsundersggelse med dopplerteknik bruges som
screeningsmetode eller ved opfalgning efter pavist sygdom.

For at undersgge de store blodkar anvendes MR-angiografi. Det kan |
visse tilfeelde veere brugbart af lave en rgntgenundersggelse af kar med
samtidig kontrast ind | blodet for at se de mindste blodkar. Dette kaldes
konventionel angiografi.

CT-angiografi kan ligeledes vise sygdom | blodkar. Ved PET-skanning
(posiston emission tomografi) bliver der givet en radioisotop ind |
blodaren. Radioisotop vil samle sig | de inflammerede kar og derved kan
udbredelsen af sygdommen vurderes.

5.5 Hvad er behandlingen?

Glukokortikoider er fortsat hjgrnestenen | behandlingen af TA hos bgrn.
Ofte gives medicinen i blodare i starten, hvor sygdommen er meget
aktiv for senere at blive givet som tabletter. Dosering og varighed af
behandlingen er meget individuel og vurderes i forhold til
sygdomsaktiviteten hos det enkelte barn. Tidligt i sygdomsforigbet
anvendes ofte anden immundaempende medicin for at mindste behovet
for glukokortikoider. Det kan veere azathioprin, methotrexat eller
mycophenolatmofetil. Ved alvorlig sygdom anvendes primeaert
cyclophosphamid for at opna sygdomskontrol (induktionsterapi). Hvis
sygdomsaktivitet vedbliver, kan biologisk terapi anvende (TNF blokker
eller tocilizumab). Effekten af biologisk terapi er ikke undersggt | stgrre
studier.

Anden behandling kan veere medicin, som udvider blodkarrene,
blodtryksseenkende, medicin mod dannelse af blodpropper eller
smertestillende.

6. ANCA-ASSOCIERET VASKULITIS: Granulomatose med
polyangiitis (Wegeners granulomatose) og Mikroskopisk
polyangiitis (MPA)

6.1 Hvad er det?
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Wegeners granulomatose (GPA) er en kronisk, systemisk vaskulitis som
primaert afficerer de sma og mellemstore blodkar i gvre luftveje (neese
og bihuler), nedre luftveje (lunger) og nyrer. Betegnelse granulomatose
refererer til de forandringer som kan ses i mikroskop ved undersggelse
af sygdomsramt veev.

MPA giver sygdom | de sma blodkar. Ved bade GPA og MPA kan pavises
et antistof som betegnes ANCA (Anti-neutrofilocyt cytoplasma antistof) |
blodet, hvorfor de betegnes ANCA-associerede sygdomme

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

GPA er en sjeelden sygdom, specielt | barnealderen. Et skgn vil veere
hgjest 1 barn pr. 1 mil. bgrn pr. ar. Mere end 97% af de kendte tilfaelde
ses hos den hvide befolkning (kaukasere). Drenge og piger far
sygdommen lige hyppigt. Hos voksne rammes maend lidt hyppigere end
kvinder.

6.3 Hvad er symptomerne?

Hos bgrn vil sygdommen ofte vise sig ved bihulebetaendelse, der ikke
svinder trods antibiotika og naesedraber. Der er tilbgjelighed til, at
naeseskillevaegen pavirkes med skorper, blgdning og sar. Det kan fare
til gdelaeggelse af brusken med sammenfald af naesen til det der kaldes
sadelnaese.

Inflammation | luftvejene under stemmelaeberne kan forarsage en
forsnaevring af luftrgret. Det giver haeshed og symptomer med
kortandethed. Pavirkning af lunger giver symptomer som ved
lungebetaendelse med andengad, hoste og brystsmerter.

Nyrepavirkning ses | starten kun hos ganske fa, men vil udvikles hos
mange over tid. Tegn pa nyreinvolvering er abnorm urinundersggelse,
pavirket nyrefunktion (males i blodet) og forhgjet blodtryk. Der kan
komme inflammeret veev bag gjet, hvilket vil ggre at gjet bliver skubbet
lidt fremad. Ved inflammation | mellemgret kommer symptomer som
ved kronisk mellemgre betaendelse. Almene symptomer som veegttab,
traethed, feber og nattesved er almindelig ligesom der ses forskellige
symptomer fra hud og muskler.

Ved MPA er nyrer og lunger primeert afficeret.
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6.4 Hvordan stilles diagnosen?

Symptomer fra gvre eller nedre luftveje og samtidig nyrepavirkning
(blod og protein i urinen og pavirket nyrefunktion vurderet pa
blodprgver) giver tilsammen en meget kraftig mistanke om GPA.
Blodpragver viser typisk inflammation (forhgjet seenkning (SR) og CRP)
samt forhgjede ANCA titre. Diagnosen kan understgttes af vaevsbiopsi.

6.5 Hvad er behandlingen?

Den primaere behandling er glukokortikoider i kombination med
cyclophosphamid hos bgrn med GPA/MPA. Andre immundaempende
stoffer som rituximab kan bruges - det afhaenger af den kliniske
situation. Nar sygdommen er kommet under kontrol er
vedligeholdelsesbehandlingen typisk azathioprin, methotrexat eller
mycophenolatmofetil.

Anden behandling kan veere forebyggende antibiotika under den
intensive induktionsbehandling, blodtryks nedsaettende medicin,
medicin mod dannelsen af blodpropper og smertestillende.

7. PRIMAR ANGIITIS | NERVESYSTEMET

7.1 Hvad er det?

Primaer angiitis i centralnervesystemet (PACNS) hos bgrn er en
inflammatorisk tilstand, som rammer sma eller mellemstore blodkar |
hjerne og/eller rygmarven. Arsagen er ukendt, men da det hos nogle
bagrn er set efter skoldkopper er der mistanke om at det er en
infektionsudlgst inflammatorisk sygdom.

7.2 Hvor hyppig er den?
Det er en meget sjeelden sygdom.

7.3 Hvad er symptomerne?

Der er ofte pludseligt indsaettende symptomer med lammelse af arm
og/eller ben pa den ene side (slagtilfeelde), kramper, som er svaere at
behandle, eller udtalt hovedpine. Nogle gange er det mere diffuse
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neurologiske eller psykiatriske symptomer med andringer i humar og
adfeerd som er de fgrste symptomer. Oftest er der ikke feber eller
paviselig inflammation | blodpraver.

7.4 Hvordan stilles diagnosen?

Ved analyse af blodprgver og cerebrospinalvaeske er resultaterne oftest
uspecifikke. De anvendes primeaert til at udelukke andre tilstande, som
kan starte med symptomer fra nervesystemet som infektioner,
inflammatorisk hjernesygdom eller blodstgrkningssygdomme. De
vaesentligste undersggelser for at stille diagnosen er MR-angio eller
konventionel angiografi. Der skal gentagne undersggelser til for at
vurdere sygdomsudviklingen. Hvis symptomerne fortsat udvikler sig og
der ikke kan pavises involvering af kar eller anden arsag, kan det veere
ngdvendigt med hjernebiopsi.

7.5 Hvad er behandlingen?

Hvis sygdommen er pa baggrund af skoldkopper gives glukokortikoider i
ca. 3 maneder, hvilket er tilstraekkeligt til at standse
sygdomsudviklingen. Der kan ogsa gives et antivirus middel (aciclovir).
Hvis sygdommen forveerres (forandringerne | hjernen tiltager) gives
intensive behandling med immundeempende medicin for at undga
yderligere hjerneskade. Cyclophosphamid bruges saedvanligvis | den
akutte fase af sygdomen og efterfglgende gives | stedes
vedligeholdelses behandling (f.eks. azathioprin, mycophenolatmofetil).
Der skal samtidig gives medicin mod dannelse af blodpropper.

8. ANDRE VASKULITISSYGDOMME OG LIGNENDE TILSTANDE
Kutan leukocytoklastisk vaskulitis (allergisk vaskulitis eller
hypersensitivitets vaskulitis) indebeaerer saedvanligvis inflammation i
blodkar pa baggrund af uhensigtsmaeessig reaktion pa f.eks. medicin
eller infektion. Der er pavirkning af de sma blodkar. En veevsprgve har
et ganske specielt og fredeligt udseende ved vurdering med mikroskop.

Hypo-komplementaemisk urtikariel vaskulit er karakteriseret ved et
klgende udbredt udsleet, der ligner det klgende udslaet, man ser ved
allergisk reaktion. Det svier og heler ikke. | blodprgver vil man finde
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nedsat niveau af komplement.

Eosinofil polyangiitis (EPA) blev tidligere betegnet Churg-Strauss
syndrom, og det er en meget sjeelden vaskulitis hos bgrn. Symptomerne
er astma sammen med forskellige typer af vaskulit forandringer i hud
og indre organger. | blodet vil der findes forhgjet andel af de hvide
blodlegemer, der kaldes eosinofile leukocytter.

Cogan’s syndrome er en sjeelden sygdom, der er karakteriseret ved
pavirkning af gjet og indre gre med lysfglsomhed, svimmelhed og
hagretab. Andre symptomer pa vakulitissygdomme kan veere tilstede.

Behcets sygdom er beskrevet andet sted.
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