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Reumatisk Feber och Reaktiv Artrit efter
Streptokocker

1. VAD AR REUMATISK FEBER?

1.1 Vad ar det?

Reumatisk feber ar en sjukdom som orsakas av en halsinfektion med en
bakterie som kallas streptokocker. Det finns flera grupper av
streptokocker, men endast grupp A orsakar reumatisk feber.
Streptokockinfektion ar en mycket vanlig orsak till halsinfektion hos
barn i skolaldern. Av dessa insjuknar endast en mycket liten andel i
reumatisk feber. Reumatisk feber kan orsaka inflammation och skador
pa hjartat. Sjukdomen borjar med kortvariga ledsmartor och
ledsvullnad, men senare kan inflammation i hjartat tillkomma och/eller
tillkomst av onormala och ofrivilliga rorelsestérningar (korea) pa grund
av hjarninflammation. Hudutslag kan ocksa forekomma.

Hur vanligt ar det?

Innan vi hade tillgang till antibiotikabehandling var antalet fall av
reumatisk feber hogt i lander med varmt klimat. Efter att man borjade
behandla halsinfektioner med antibiotika, minskade frekvensen av
reumatisk feber, men det forekommer fortfarande hos barn i aldern
5-15 ar over hela varlden. Av dessa drabbas en liten andel av
hjartpaverkan. Eftersom sjukdomen gar med ledinflammation réknas
den in bland de reumatiska sjukdomarna hos barn och ungdomar.
Forekomsten av reumatisk feber ar ojamnt fordelad runt om i varlden.
Forekomsten av reumatisk feber varierar fran land till land. Det finns
lander dar inget fall registrerats och lander med medelhog eller hog
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forekomst (mer an 40 fall per 100 000 personer per ar). Det finns
uppskattningsvis 15 miljoner fall av reumatisk hjartsjukdom over hela
varlden med 282000 nya fall och 233000 dédsfall per ar.

1.3 Vad ar orsakerna till sjukdomen?

Sjukdomen ar resultatet av ett onormalt immunsvar mot halsinfektion
med Streptococcus pyogenes eller grupp A B-hemolytiska
streptokocker. Halsont féregar insjuknandet med en asymtomatisk
period som kan variera i 1angd. Aven det som kallas stjartfluss kan ge
reumatisk feber. Stjartfluss ar en streptokockinfektion i underlivet och
andtarmsoppningen.

Antibiotikabehandling behovs for att behandla infektioner med
Streptokocker, stoppa aktiveringen av immunsystemet och forhindra
nya infektioner, eftersom nya infektioner kan orsaka ett nytt
insjuknande. Risken for upprepade sjukdomsepisoder ar hogre under de
forsta tre aren efter det forsta sjukdomsutbrottet.

Reumatisk feber ar inte en arftlig sjukdom. Det finns dock familjer med
flera medlemmar som utvecklat reumatisk feber. Detta kan bero pa
genetiska faktorer som ar kopplade till hur streptokockinfektioner
overfors fran person till person eller hur deras immunsystem tar hand
om streptokocker. Streptokockinfektion kan overforas genom
droppsmitta fran luftvédgarna.

1.5 Varfor har mitt barn fatt den har sjukdomen? Kan
sjukdomen undvikas?

Miljon och streptokockstammen ar viktiga faktorer for
sjukdomsutvecklingen, men i praktiken ar det svart att férutse vem som
kommer att fa reumatisk feber. Ledinflammation och hjartinflammation
orsakas av abnormt immunsvar mot streptokockproteiner. Risken att fa
sjukdomen ar hogre om vissa typer av streptokocker infekterar en
mottaglig person. Férebyggande av reumatisk feber bygger pa en
snabb diagnos och antibiotikabehandling (rekommenderat antibiotika ar
vanligt penicillin).

2/12



1.6 Ar den smittsamt?

Reumatisk feber i sig ar inte smittsamt. Daremot ar
streptokockinfektionen smittsam. Streptokocker sprids fran person till
person och spridning av infektion kan darfor vara associerat med ex
trangsel hemma, i skolor eller pa idrottsanlaggningar. Noggrann
handtvatt och undvikande av nara kontakt med individer med
halsinfektioner ar viktigt for att stoppa sjukdomsutbredningen

1.7 Vad ar de viktigaste symtomen?

Reumatisk feber visar sig med en kombination av symtom som kan
variera fran patient till patient. Symtomen uppstar efter en obehandlad
infektion (halsfluss/tonsillit, stjartfluss) med streptokocker.

Halsfluss kanns igen genom feber, ont i halsen, huvudvark, rod gom och
forstorade halsmandlar med belaggningar samt forstorade och 6mma
lymfkortlar pa halsen. Dessa symtom kan emellertid vara mycket milda
eller helt franvarande i skolaldern. Nar den akuta infektionen har lagat
sig ses en asymtomatisk period pa 2-3 veckor. Darefter kan barnet
borja fa symtom i form av feber och sjukdomstecken som beskrivs
nedan.

Ledinflammation

Ledinflammation drabbar for det mesta flera stora leder samtidigt eller
flyttar fran en led till en annan, ofta med besvar fran en eller tva leder
at gangen (knan, armbagar, anklar eller axlar). Det kallas migrerande
och 6vergaende ledinflammation. Ledinflammation i hander och
halsryggen &r mindre vanligt. Ledsmartan kan vara svar, trots att det
inte alltid finns nagon uppenbar ledsvullnad. Smartan svarar oftast bra
pa behandling med antiinflammatoriska lakemedel.

Hjartpaverkan

Inflammation av hjartat ar allvarligaste sjukdomsmanifestationen.
Onormalt snabb hjartrytm under vila eller somn kan leda till misstanke
om hjartinflammation. Vid en undersékning av hjartat kan man da
upptacka nytillkomna blasljud som i sin tur kan tyda pa en paverkan pa
hjartat. Blasljudet kan variera fran ett diskret biljud till ett tydligt
bladljud som kan beror pa inflammation av hjartklaffarna (endokardit).
Om det finns inflammation i hjartsédcken (perikardit) sa kan vatska
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samlas runt hjartat, men det orsakar vanligtvis inga symptom och gar
over av sig sjalv. | de allvarligaste fallen av hjartmuskelinflammation
(myokardit) kan hjartats pumpférmaga bli forsvagad. Det kan ge
symtom i form av hosta, brostsmarta och snabb puls och andning.
Patienten bor da hanvisas akut till en kardiolog och undersokas vidare.
Reumatisk hjartinfarkt kan uppkomma redan vid forsta insjuknandet i
reumatisk feber, men det ar oftast en foljd av upprepade
sjukdomsepisoder och framfor allt kan det bli ett problem senare |
vuxenlivet, darfor ar forebyggande behandling avgorande.

Korea (ofrivilliga rorelser)

Uttrycket korea harstammar fran ett grekiskt ord som betyder dans.
Korea ar en rorelsestdorning som orsakas av inflammation i delar av
hjarnan som styr samordning av rorelser. Det paverkar 10-30% av
patienterna med reumatisk feber. Till skillnad fran ledinflammation och
hjartinflammation framtrader korea senare under sjukdomsforloppet,
fran 1 till 6 manader efter halsinfektionen. Tidiga tecken ar svarigheter
att skriva, svarigheter med pakladning eller till och med svarigheter att
ga och ata pa grund av darrande, ofrivilliga rorelser. Rorelserna kan
ibland viljemassigt kontrolleras under korta perioder, de kan forsvinna
under somnen, men forvarras ofta av stress eller trotthet. Ofta paverkas
skolprestationen pga nedsatt koncentration, angest, humoérsvangningar
och nedstamdhet. Om symtomen ar diskreta kan de misstolkas som en
beteendestorning. Rorelsestérningen ar 6vergaende, men det behovs
stodjande behandling och uppfoljning.

Hudutslag

Mindre vanliga manifestationer av reumatisk feber ar hudforandringar,
dels erythema marginatum, som ser ut som roda ringar och dels
smartfria knolar i underhudens fett (subkutana noduli). Erythema
marginatum ses hos mindre dn 5% av fallen och kan latt férbises pa
grund av att de kan vara bade diskreta och 6vergaende. Kndlarna har
normal hudfarg och sitter vanligtvis over lederna. Hudférandringarna
uppkommer inte isolerade, utan upptrader tillsammans med
inflammation i hjartmuskeln (myokardit). Det finns aven andra symtom
som observeras av foraldrar sasom feber, trotthet, aptitloshet, blekhet,
buksmartor och nasblod som kan uppsta i tidiga skeden av sjukdomen.
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Ar sjukdomen likadan for alla?

Den vanligaste symtomet ar blasljud 6ver hjartat hos ett aldre
barn/yngre vuxna med ledinflammation och feber. Yngre patienter
tenderar att oftare ha en sjukdomsbild med hjartengagemang och
mindre besvar fran ledinflammationer.

Korea kan vara den enda sjukdomsmanifestationen eller i kombination
med hjartinflammation. Uppfoljning och undersdkning av en kardiolog
bor alltid goras.

Reumatisk feber ses framfor allt hos skolbarn och ungdomar upp till 25
ars alder. Den &r séllsynt fére 3 ars alder och mer én 80 % av
patienterna ar mellan 5 och 19 ar. Den kan dock intraffa senare i livet.

2. DIAGNOS OCH BEHANDLING

Hur staller man diagnosen?

Sjukdomstecknen och olika undersokningar ar det som ar viktigast for
att stélla diagnosen, eftersom det inte finns nagot specifikt test for
sjukdomen. Kliniska symptom som ledinflammationer,
hjartengagemang, korea, hudférandringar, feber, pavisad
streptokockinfektion och paverkan pa hjartrytmen (vilket kan ses pa
EKG) hjalper alla till att faststalla diagnosen (kallas for Jones-kriterier).
Bevis pa att patienten haft en tidigare streptokockinfektion ar vanligtvis
nodvandigt for att stalla diagnosen.

Vilka andra sjukdomar liknar reumatisk feber?

Det finns en sjukdom som kallas post-streptokockreaktiv artrit som
ocksa upptrader efter en streptokockinfektion, men dar
ledinflammationerna kvarstar langre och dar risken for
hjartengagemang ar mycket mindre. Juvenil idiopatisk artrit ar en annan
sjukdom som liknar reumatisk feber, men dar kvarstar
ledinflammationen langre an 6 veckor. Borrelia, leukemi och reaktiv
artrit, som orsakas av andra bakterier eller virus, kan ocksa presentera
med ledinflammation. Ofarliga blasljud (vanliga blasljud utan
hjartsjukdom), medfodda eller andra forvarvade hjartsjukdomar kan
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Ibland padminna om och misstas for reumatisk feber.

Hur viktigt ar det med blodprover och andra undersékningar?
Vissa blodprover och undersdkningar ar nédvandiga for diagnos och
uppfoljning. Blodprover ar anvandbara under pagaende sjukdom for att
bekrafta diagnosen.

Liksom hos manga andra reumatiska sjukdomar ses tecken pa
systemisk inflammation hos nastan alla patienter, forutom hos dem som
enbart har korea. Hos de flesta patienter har halsinfektionen gatt dver
och det finns inte ndgra kvarstaende tecken pa streptokocker i halsen,
nar de olika symtomen pa sjukdomen upptrader. Det finns blodprov
som kan detektera streptokockantikroppar, aven om foraldrarna och /
eller patienten inte kan minnas att barnet haft en streptokockinfektion.
Stigande titrar (nivaer) av dessa antikroppar (anti-streptolysin O
(ASO)och DNAse B) kan detekteras genom blodprov utforda med 2-4
veckors mellanrum. Héga titrar indikerar en nyligen genomgangen
infektion, men det finns ingen bevisad relation till sjukdomens
svarighetsgrad. For patienter med korea har dessa streptokocktester
lagt varde da de vanligen ar normala, vilket gor diagnosen svarare.
Positivt ASO- eller DNAse B-testresultat betyder att patienten tidigare
traffat pa f streptokocker som stimulerat immunsystemet att producera
antikroppar, men innebar inte i sig att en patient har diagnosen
reumatisk feber. Hos patienter utan symptom ar antibiotikabehandling
darfor inte nodvandigt.

Hur diagnosticeras hjartpaverkan?

Ett nytillkommet blasljud, till foljd av inflammation pa hjartklaffarna ar
den vanligaste formen av hjartpaverkan och upptécks vanligtvis nar en
lakare lyssnar pa hjartat med stetoskop. Ett EKG kan anvandas for att
beddma omfattningen av hjartpaverkan. Hjart- och lungréntgen ar
ocksa viktigt for att bedéoma en eventuell hjartforstoring.

Ultraljud av hjartat ar en mycket bra metod for att upptacka
forandringar. Denna undersokning ar helt smartfri och den enda
problemet ar att barnet maste ligga stilla under undersékningen

Kan sjukdomen botas?
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Reumatisk feber ar ett viktigt halsoproblem i vissa delar av varlden,
men det kan forebyggas genom att behandla infektioner med
streptokocker. Antibiotikabehandling som inleds inom 9 dagar efter det
att infektionen borjade forebygger effektivt akut reumatisk feber.
Symtom pa reumatisk feber behandlas med antiinflammatoriska
lakemedel.

Forskning pagar for att ta fram ett vaccin som kan skydda mot
streptokocker. Genom att forebygga den ursprungliga infektionen skulle
ett skydd skapas mot den onormala immunreaktionen. Ett vaccin skulle
eventuellt kunna forebygga reumatisk feber i framtiden.

Vilka behandlingar finns?

Under de senaste aren har det inte tillkommit nagra nya
behandlingsrekommendationer. Acetylsalicylsyra kvarstar som
grundsten i behandlingen, men den exakta verkningsmekanismen ar
oklar, men ar sannolikt relaterat till akemedlets antiinflammatoriska
egenskaper. Andra anti-inflammatoriska lakemedel (Cox-hammare, icke-
steroida antiinflammatoriska lakemedel, NSAID) rekommenderas for
ledinflammation under en period av 6-8 veckor eller till dess den
forsvinner. Cox-hdmmare kan ocksa anvandas istallet for
acetylsalicylsyra

Vid allvarlig inflammation i hjartat rekommenderas vila och ibland
kortison (prednisolon)under 2-3 veckor. Dosen av kortison sanks
gradvis efter att inflammationen beddomts vara under kontroll, vilket
faststalls genom att observera symtomen och genom blodprov.

Vid korea behovs vanligen stod fran féraldrar for att klara bland annat
personlig vard och skoluppgifter. Lakemedel for att minska problemen
inkluderar steroider, haloperidol eller valproinsyra, vilka kan ordineras
med noggrann overvakning av biverkningar. Vanliga biverkningar ar
somnighet och darrningar som ofta kan kontrolleras genom
dosjustering. | nagra fall kan korean kvarsta i flera manader trots
adekvat behandling.

Efter att diagnosen har bekraftats rekommenderas langvarigt skydd
med penicillin for att undvika aterkommande infektioner som kan trigga
aterfall i reumatisk feber.

2.7 Vad ar biverkningarna av lakemedelsbehandling?
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Nar det galler kortvarig symptomatisk behandling med salicylater och
andra Cox-hammare ses vanligen fa biverkningar. Risken for
penicillinallergi ar 1dg, men bor has i atanke. Om penicillin ges
intravenost kan ett problem vara att det gér ont med nalsattning. Detta
kan forebyggas genom information och bra forberedelse sdsom
exempelvis beddvningsplaster innan nalsattning.

2.8 Hur lange ska forebyggande behandling paga?

Risken for aterfall ar hogre de forsta 3-5 ar efter insjuknandet och
risken for att utveckla paverkan pa hjartat 6kar med varje aterfall.
Under denna tid rekommenderas darfor forebyggande
antibiotikabehandling for att forhindra nya streptokockinfektioner. Detta
galler alla patienter som har haft reumatisk feber, oavsett
svarighetsgraden, eftersom milda former ocksa kan ge aterfall.

De flesta lakare ar 6verens om att antibiotikabehandling ska fortsatta i
minst 5 ar efter den sista attacken eller tills ungdomen ar 21 ar. |
héandelse av hjartpaverkan utan pavisbar skada rekommenderas
sekundar profylax i 10 ar eller tills patienten ar 21 ar gammal (den tid
som ar langst). Om det finns en bestaende skada pa hjartat,
rekommenderas 10 ars profylax eller till 40 ars alder - eller om
sjukdomen senare i livet medfor att hjartklaffen maste bytas ut.

For alla patienter med hjartklaffsengagemang och som genomgar
tandvard eller kirurgi rekommenderas férebyggande behandling med
antibiotika. Denna atgard ar nédvandig eftersom bakterier kan stromma
ut fran andra stallen i kroppen, speciellt fran munnen och orsaka
infektion pa hjartklaffarna.

2.9 Finns det nagra alternativa behandlingar?

Det finns manga alternativa terapier tillgangliga och det kan vara
forvirrande for patienter och deras familjer. Det ar viktigt att noggrant
voervaga riskerna och fordelarna med dessa terapier, eftersom det
finns lite bevisad nytta och de kan vara kostsamma bade nar det galler
tid, besvar for barnet och pengar. Om du vill veta mer om alterantiva
behandlingsmetoder ar det klokt att diskutera dessa alternativ med din
barnreumatolog. Vissa behandlingar kan interagera med konventionella
mediciner. De flesta Iakare kommer inte att motsatta sig andra
behandlingar, férutsatt att du féljer medicinsk radgivning. Det ar valdigt
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viktigt att du inte slutar ta dina foreskrivna lakemedel. Nar lakemedel,
sasom kortikosteroider, behdvs for att halla sjukdomen under kontroll,
kan det vara mycket farligt att sluta ta dem om sjukdomen fortfarande
ar aktiv. Diskutera alltid medicinska problem med ditt barns lakare.

2.10 Vilka typer av regelbundna kontroller ar nodvandiga?
Regelbundna kontroller och undersokningar kan kravas vid langvarig
sjukdom. Tatare uppfoljning rekommenderas i fall dar det finns
hjartpaverkan och korea. Efter remission, dvs att symtomen gatt over,
rekommenderas forebyggande behandling och langvarig uppfoljning
under dverinseende av en kardiolog for att upptacka senkomplikationer.

2.11 Hur lange brukar sjukdomen fortga?

Akuta symptom pa sjukdomen gar ofta 6ver efter en period om nagra
dagar till veckor. Risken for aterkommande attacker av akut reumatisk
feber kvarstar, och om det foreligger paverkan pa hjartat kan detta
orsaka livslanga symptom. Fortsatt antibiotikabehandling for att
forhindra aterfall av streptokockinfektioner ar nédvandig i manga ar.

2.12 Vad ar den langsiktiga prognosen fér sjukdomen?

Det &r svart att forutse eventuella aterfall, bade vad galler tid och
svarighetsgrad. Hjartpaverkan vid forsta insjuknandet 6kar risken for
framtida skador pa klaffar, aven om fullstdndig Idkning kan ske i vissa
fall. De mest allvarliga hjartklaffsskadorna kraver kirurgi och byte av
hjartklaff.

2.13 Ar det mojligt att aterhamta sig helt?
Fullstandig aterhamtning ar majlig, savida inte sjukdomen gett svar
skada pa hjartklaffarna.

3. VARDAGSLIVET

3.1 Hur kan sjukdomen paverka barnet och familjens dagliga
liv?
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Med ratt vard och regelbundna kontroller kan de flesta barn med
reumatisk feber leva ett helt normalt liv. Familjestod under
forsamringsperioder rekommenderas dock for patienter med
hjartpaverkan och korea/ofrivilliga rérelser.

Det viktigaste ar att patienterna foljer de behandlingsrad som ges och
forebygger nya insjuknanden med antibiotika. Primarvarden maste ofta
involveras for att stotta och folja upp att patienterna att tar sin
behandling, sarskilt vad galler ungdomar.

3.2 Hur paverkas skolan?

Om det inte finns ndgon kvarstaende paverkan pa hjartat, finns det
ingen speciell rekommendation for dagliga aktiviteter eller skolgang.
Barn kan fortsatta med alla aktiviteter. Foraldrar och larare bor gora
vad de kan for att |ata barnet delta i alla skolaktiviteter pa ett normalt
satt, bade for att barnet inte ska komma efter i skolan, men ocksa for
att barnet inte ska kanna sig annorlunda och utanfor. Vid perioder med
korea kravs daremot ofta anpassningar for att klara skoluppgifterna,
och familjer och larare kan behova hitta Iosningar for detta, ofta under
1 till 6 manaders tid.

3.3 Vad galler angaende idrott?

Att idrotta och rora sig ar en viktig del av varje barns vardag. Ett av
syftena med behandling ar att barn ska kunna leva ett sa normalt liv
som mojligt och inte kanna sig annorlunda an sina kamrater. Barnet kan
delta i de aktiviteter som barnet kanner att det orkar med. Under den
akuta sjukdomsfasen kan det daremot kravas att barnet vilar och att
den fysiska aktiviteten maste begransas.

3.4 Vad galler angaende kost?

Det finns inget som talar for att kost kan paverka sjukdomen. Barnet
bor ha en balanserad, normal diet for sin alder. En hélsosam,
balanserad diet med tillrackligt med protein, kalcium och vitaminer
rekommenderas for ett vaxande barn. Hos patienter som tar
kortikosteroider, som ofta kan oka aptiten, bor man kontrollera att
barnet inte ater for mycket.
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3.5 Kan klimatet paverka sjukdomsférloppet?
Det finns inga tecken pa att klimatet kan paverka sjukdomen.

3.6 Kan barnet vaccineras?

En Idkare bor géra en bedéomning fran fall till fall. Sammantaget tycks
vaccinationer inte dka sjukdomsaktiviteten eller ge allvarliga
biverkningar. For patienter som kraver hoga doser av
immunsupprimerande behandling undviks daremot levande vacciner pa
grund av den mdjliga lilla risken for att framkalla infektion. Ovriga
vacciner bedoms sakra aven for patienter som far
immunsupprimerande lakemedel, aven om de flesta studier inte fullt ut
kan bedoma sallsynta vaccinationsrelaterade besvar.

En patient med hog dos behandling med immunsupprimerande
lakemedel bor radas av sin lakare att mata sjukdomsspecifika
antikroppskoncentrationer efter vaccination.

3.7 Vad galler angaende sex, graviditet, preventivmedel?

Det finns inga restriktioner for sexuell aktivitet eller graviditet pa grund
av sjukdomen. Samtidigt bor alla patienter som tar nagon typ av
lakemedel vara medveten om att vissa mediciner kan paverka ett foster
och vara noggrann med att ta reda pa information. Patienter
rekommenderas att konsultera sin lakare kring p-piller och graviditet.

4. POST-STREPTOKOCK REAKTIV ARTRIT

Vad ar det?

Ledinflammation efter streptokocker, sa kallad streptokockassocierad
artrit har beskrivits bade hos barn och unga vuxna. Det kallas vanligtvis
reaktiv artrit eller post-streptokockreaktiv artrit (PSRA).

PSRA paverkar vanligtvis barn mellan 8 och 14 ar och unga vuxna
mellan 21 och 27 ar. Det utvecklas vanligtvis inom 10 dagar efter
halsinfektion. Bilden skiljer sig fran den ledinflammation man ser vid
akut reumatisk feber (ARF), i vilken det framst ar stora leder som ar
involverade. | PSRA ar bade stora och sma leder och kotpelarens skelett
drabbat. Inflammationen varar ocksa oftast langre an vid ARF - ca 2
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manader, ibland langre.

Laggradig feber kan forekomma, samt paverkade laboratorietester som
indikerar inflammation (C-reaktivt protein (CRP) och/eller sanka). De
inflammatoriska markorerna ar lagre an vid ARF. Diagnosen PSRA
baseras pa ledinflammation samt tecken pa genomgangen
streptokockinfektion, positiva streptokock-antikroppstester (ASO,
DNAse B) och franvaron av de tecken och symtom som kénnetecknar
ARF enligt Jones-kriterierna.

PSRA ar en annan sjukdom an ARF. PSRA-patienter kommer sannolikt
inte att utveckla hjartproblem. For narvarande rekommenderar
"American Heart Association" forebyggande antibiotikabehandling i ett
ar efter symtomdebut. Dessutom bor dessa patienter noga observeras
for kliniska tecken eller féorandringar pa EKG som kan indikera
hjartpaverkan. Om hjartsjukdom upptrader, ska patienten behandlas
som vid ARF, annars kan profylax avbrytas. Uppfoljning hos en
kardiolog rekommenderas
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