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Sallsynta Juvenila Primara Systemiska Vaskuliter

1. VAD AR VASKULIT

1.1 Vad ar vaskulit?

Vaskulit betyder inflammation i blodkarl. Systemisk vaskulit betecknar
en grupp sjukdomar med utbredd karlinflammation och
organengagemang. Primar betyder att karlinflammationen ar
huvudorsak till symtomen men karlinflammation kan aven forekomma
som ett av manga symptom vid andra sjukdomar. Klassifikationen av
systemiska vaskuliter grundar sig huvudsakligen pa storleken pa de kéarl
som ar inflammerade och vilka organ som drabbats. Det finns manga
olika former av vaskuliter som kan variera i allvarlighetsgrad. Termen
sallsynt betecknar att denna sjukdomsgrupp ar mycket ovanlig under
barndomen.

1.2 Hur vanliga ar dessa tillstand?
Vissa primara vaskuliter ar relativt vanliga sjukdomar hos barn t.ex. IgA-
nefrit (kallas ocksa fér Henoch-Schonlein purpura) och Kawasakis
sjukdom. Daremot ar de vaskuliter som beskrivs nedan sallsynta och
deras forekomst ar ofullstandigt kand. Ibland har foraldrarna aldrig hort
talas om vaskuliter nar deras barn far diagnosen. IgA-nefrit (Henoch-
Schonlein purpura) och Kawasakis sjukdom ar beskrivna i separata
texter.

1.3 Vad orsakar sjukdomen? Ar den arftlig? Ar den smittsam?
Gar det att férhindra sjukdomen?
Primara vaskuliter ar vanligtvis inte arftliga. | de flesta fall ar patienten

1/15



den enda i familjen som drabbas och det ar mycket osannolikt att aven
ett syskon far sjukdomen. ldag anser man att genetiska faktorer
tilsammans med omgivningsfaktorer som t.ex. infektioner samverkar
vid sjukdomsuppkomsten.

Sjukdomen ar inte smittsam och kan inte forebyggas eller botas men
kan kontrolleras med medicinering sa att sjukdomen blir inaktiv utan
symtom. Detta kallas for att sjukdomen ar i remission.

1.4 Hur paverkas blodkarl vid vaskulit?

Vid vaskulit attackerar kroppens immunforsvar karlvaggen som svullnar
och andrar struktur. Detta kan leda till forsamrat blodfléde och
uppkomst av blodproppar i de inflammerade karlen. Svullnad av
karlvaggen och blodproppar kan tillsammans orsaka fortrangning eller
tilltappning av blodkarlet.

| vavnadsprov (biopsi) fran inflammerad karlvagg ser man
inflammatoriska blodceller i karlvaggen och omgivande vavnad. Dessa
inflammatoriska celler orsakar skada pa karlen

Den inflammerade karlvaggen kan bli genomslapplig med vatskeuttrade
ut i omgivande vavnader och kan orsaka t ex svullnad. Detta ligger
bakom de olika hudutslag och hudférandringar som karaktariserar
dessa sjukdomar.

Det finns risk for bestaende vavnadsskada om blodkarl skadas pga
fortrangning (ocklusion) eller karlruptur med blodning. Om karlet
forsorjer ett vitalt organ som hjarna, njure, lungor eller hjarta kan det
leda till allvarlig sjukdom. Utbredd (systemisk) vaskulit medfor
vanligtvis att kroppen utsdndrar stora mangder inflammatoriska
signalédmnen som orsakar allmanna symtom som feber, illamaende och
forhojda inflammationsmarkorer i blod (CRP och sanka). Genom att
utféra angiografi (réntgenundersdkning av blodkarl) kan man pavisa
karlforandringar i kroppens stora blodkarl.

2. DIAGNOS OCH BEHANDLING

2.1 Vilka ar de olika typerna av vaskuliter? Hur klassificeras
vaskulit?

Vaskulit hos barn grupperas pa basen av storleken pa de karl som &r
inflammerade. Storkarlsvaskulit, sdsom Takayasus arterit, drabbar stora
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kroppspulsadern (aorta) och dess huvudgrenar. Vaskulit som engagerar
medelstora karl involverar karl som forsorjer njurar, tarm, hjarna eller
hjarta (t.ex. Polyarteritis nodosa och Kawasakis sjukdom). Vaskulit som
drabbar sma karl involverar sma blodkarl inklusive kapillarer (t.ex. IgA-
nefrit, granulomatos polyangit, eosinofil granulomatos med polyangiitis
som tidigare benamndes Churg-Strauss syndrom, isolerad kutan
leukocytoklastisk vaskulit, mikroskopisk polyangit).

2.2 Vilka ar de vanligaste symptomen?

Symptomen varierar beroende pa antalet blodkarl som &r drabbade
(manga karl eller bara ett fatal), deras lokalisation (karl som foérsérjer
vitala organ eller karl som forsorjer muskel) och hur mycket
inflammationen paverkar blodflodet i karlet. Karlinflammationens
paverkan pa blodflédet kan vara allt fran att kortvarigt orsaka ett
mindre flode i karlet till att orsaka en fullstandig tilltappning av karlet
vilket kan leda till syre- och naringsbrist med organskada, arrbildning
och sviktande funktion i organet som foljd. De vanligaste
sjukdomssymptomen ar listade under de olika sjukdomstyperna nedan.

2.3 Hur stalls diagnosen?

Det ar ofta svart att stalla diagnosen vaskulit. Symptomen paminner om
manga av de symptom som foreligger vid andra vanliga barnsjukdomar.
Diagnosen grundar sig pa en sammantagen bedémning av kliniska
symptom och svar pa blodprover, urinprov och bilddiagnostik
(exempelvis ultraljudsundersokning, rontgenundersokning,
skiktrontgen, magnetrontgen och angiografi). Ibland kan det kravas att
ett védvnadsprov tas fran ett drabbat organ for att bekrafta diagnosen.
Eftersom det ar en sa pass ovanlig sjukdom boér barnet remitteras till
specialister vid ett universitetssjukhus med expertis inom
barnreumatoloqgi.

2.4 Gar det att behandla sjukdomen?
Ja, det gar att behandla vaskuliter men sjukdomen kan ibland vara
svarbehandlad. | de allra flesta fall leder dock behandling till att
sjukdomen gar i remission (blir inaktiv).
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2.5 Vilka behandlingsalternativ finns?

Behandlingen av primar systemisk vaskulit ar bade langvarig och
komplicerad. Huvudsyftet ar att fa sjukdomen under kontroll sa fort som
mojligt (induktionsbehandling) och att darefter langsiktigt halla
sjukdomen under kontroll (underhallsbehandling) med sa fa
biverkningar som mojligt. Behandlingen ar individuell och man tar
hansyn till patientens alder och sjukdomens allvarlighetsgrad.

Som induktionsbehandling ges i forsta hand kortison tillsammans med
immunhammande lakemedel sdsom cyklofosfamid.

Ldkemedel som anvands vid underhallsbehandlingen ar bl.a.
immunhammande ldkemedel sasom azatioprin, metotrexat och
mykofenolatmofetil tillsammans med kortison i 1ag dos. Andra
immunhammande lakemedel som ibland ges ar biologiska lakemedel
(t.ex. TNF-hammare och rituximab)

Vid langtidsbehandling med kortison beh6ver extra kalk och D-vitamin
ges for att minska risken for benskorhet (osteoporos). Ibland ges
blodfértunnande lakemedel (t.ex. ldagdos acetylsalicylsyra eller
antikoagulerande medicin) eller blodtrycksmediciner mot forhojt
blodtryck.

Patienten kan behodva fysioterapi for att forbattra muskelfunktion och
familjen kan behova kontakt med psykolog och kurator for att hantera
den kris det innebar nar en familjemedlem drabbas av en kronisk
sjukdom.

2.6 Hur kan alternativ behandling paverka sjukdomen?

Det finns flera alternativmedicinska behandlingar som foreslas for
patienter med vaskulit. Man bor vara forsiktig med okvalificerade
medicinska rad och dess konsekvenser. Om du vill préva
alternativmedicinsk behandling sa radgér med din barnreumatolog forst
eftersom vissa behandlingar kan interagera med den vedertagna
behandlingen. De flesta ldkare ar inte emot att préva nagonting som ar
oskadligt forutsatt att du ocksa foljer medicinska rad. Ett problem med
manga alternativmedicinska behandlingar ar att de kraver att patienten
slutar ta sina ordinarie mediciner for att "rena kroppen". Nar mediciner
sasom kortison behovs for att halla vaskuliten under kontroll kan det
vara riskfyllt att sluta ta dem nar sjukdomen fortfarande ar aktiv.
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2.7 Kontroller

Huvudsyftet med regelbundna kontroller ar att bedoma sjukdomens
aktivitet, hur lakemedelsbehandlingen fungerar och eventuella
biverkningar av behandlingen. Antalet |akarbesok beror pa vilken typ av
vaskulit det ror sig om, hur allvarlig sjukdomen ar och vilka lakemedel
som ges. | mer komplicerade fall kan det behovas inldggning pa
sjukhus, i andra fall kan ldkarkontroller ske vid en mottagning pa
sjukhus. Nar sjukdomen &r under kontroll brukar det ga bra att glesa ut
kontrollerna.

Det finns olika satt att utvardera sjukdomsaktiviteten vid vaskulit. Du
kommer att fa beratta om hur ditt barn mar och ibland kan det behéva
goras regelbundna blodtryckskontroller och urinkontroller i hemmet. Vid
besoket gors en noggrann undersokning av barnet. Undersdkningen
tilsammans med sjukhistorien utgor en viktig del av utvarderingen.
Blodprover och urinprover tas for att bedéma graden av pagaende
inflammation, organfunktion och mdéjliga biverkningar. Beroende pa om
inre organ ar drabbade kan andra undersdkningar behova goras
och/eller andra specialister konsulteras.

2.8 Hur lange varar sjukdomen?

Primara systemiska vaskuliter ar langvariga och ibland livslanga
sjukdomar. De kan debutera som ett akut och ofta allvarligt
sjukdomstillstdnd och med tiden ga over till en mer lagaktiv kronisk
sjukdom.

2.9 Hur ser prognosen ut for sjukdomen?

Prognosen for systemisk vaskulit ar mycket individuell. Prognosen beror
pa typen av vaskulit, dess utbredning, vilka organ som ar involverade,
hur snart behandlingen paborjas efter sjukdomsdebuten och hur
individen svarar pa behandlingen. Risken fér organskada ar avhangig
tiden som sjukdomen har varit aktiv. Skada pa vitala organ kan ha
livslanga konsekvenser. Om adekvat behandling ges tidigt sa gar
sjukdomen oftast i remission inom ett ar. Ibland kan remissionen vara
livet ut men ofta kravs underhallsbehandling under 1dng tid och
perioder av okad sjukdomsaktivitet kan krava tillfalligt kraftigare
behandling. Obehandlad sjukdom medfor okad risk for dod. Eftersom
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sjukdomen ar sallsynt finns det begransade uppgifter om sjukdomens
dodlighet och foljder pa sikt.

3. DAGLIGA LIVET

3.1 Hur paverkar sjukdomen det dagliga livet hos barnets och
dess familj?

Den forsta tiden, nar barnet blivit sjukt och ingen diagnos annu ar
stalld, brukar vara mycket stressig for hela familjen.

Barnet och dess foraldrar brukar ha lattare att hantera frekventa
sjukhusbesok (som ibland kan innefatta obehaglig utredning,
provtagning och behandling) om det finns en férstaelse om sjukdomen
och dess behandling. Nar sjukdomen val ar under kontroll brukar det
dagliga livet kunna aterga till sin vanliga gang.

3.2 Hur gar det med skolan?

Patienten kan ga i skolan sa fort sjukdomen ar relativt val under
kontroll. Det ar viktigt att upplysa skolan om barnets sjukdom sa att
man tar hansyn till den under barnets skolgang.

3.3 Hur gar det med idrott?

Barnen brukar uppmuntras till att utfora sin favoritidrott sa fort
sjukdomen ar i remission.

Vissa restriktioner kan forekomma vid eventuell organskada eller vid
paverkan pa muskler, leder eller skelett som biverkan av
kortisonbehandling.

3.4 Vad har dieten for betydelse?

Det finns ingen speciell diet som botar eller lindrar vaskulit. Barn med
vaskulit bor fa en halsosam och balanserad kost som innehaller
tillrackligt av aggvita, kalk och vitaminer for ett vaxande barn. Om
barnet tar kortison sa bor det undvika s6t mat, fet mat och mat med
hog salthalt for att minska risken for kortisonbiverkningar.
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3.6 Kan klimatet paverka forloppet av sjukdomen?
Klimatet kan inte paverka sjukdomsforloppet vid vaskulit. Om det
foreligger vaskulit i fingrar och tar med paverkad cirkulation kan
symptomen bli samre vid kall vaderlek.

3.6 Vad galler vid infektioner och om vaccinationer?

Vissa infektioner kan vara farligare hos individer som star pa
behandling med immunhammande mediciner. Om barnet exponeras for
vattkoppor eller baltros bor Idkarkontakt tas sa att barnet far
behandling med antiviral medicin och/eller specifikt antiviralt
immunglobulin. Risken for vanliga infektioner ar nagot 6kad och det
finns aven okad risk for att utveckla ovanliga infektioner eftersom
immunforsvaret ar hammat av behandlingen. Ibland ges forebyggande
antibiotika (trimetoprim /sulfametoxazol) for att forhindra infektion av
en svamp som heter Pneumocystis och som kan orsaka allvarlig
lunginflammation hos patienter med nedsatt immunforsvar.

Barn som behandlas med immunhammande mediciner och kortison bor
inte fa levande vaccin (t.ex. massling, passjuka och réda hund vaccin,
oralt poliovirusvaccin, vaccin mot tuberkulos och vattkoppsvaccin)

3.7 Hur gar det med sexuella relationer, graviditet och
preventivmedel?

Sexuellt aktiva ungdomar som star pa vissa immunhammande
lakemedel eller de som har aktiv sjukdom bor anvanda sig av sakra
preventivmedel for att forhindra graviditet. Graviditet bor om mojligt
planeras da vissa blodtrycksmediciner och immunhammande ldkemedel
kan ge skador pa fostret. Det finns farhagor om att vissa cellgifter
(framfor allt cyklofosfamid) kan orsaka senare fertilitet. Risken for
nedsatt fertilitet ar huvudsakligen relaterad till den sammanlagda
dosen av lakemedlet som ges.

4. POLYARTERITIS NODOSA

4.1 Vad ar Polyarteritis nodosa?
Polyarteritis nodosa (PAN) ar en vaskulit som drabbar huvudsakligen
medelstora och sma karl och forstor dessa. Inflammationen drabbar
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manga (poly) karl - polyarteritis- och inflammationen har en spridd
utbredning i karlvaggen. De omraden i karlvdggen som ar
inflammerade forsvagas och sma utbuktningar (aneurysm) bildas langs
karlet. Detta ar upphovet till namnet nodosa (knuta). Kutan polyarteritis
nodosa engagerar huvudsakligen hud och muskler men inte de inre
organen.

4.2 Hur vanlig ar PAN?

PAN ar mycket sallsynt hos barn, det uppskattade antalet nyinsjuknade
barn per ar ar cirka en per million. Sjukdomen ar vanligast hos barn i
aldern 9-11 ar och ar lika vanlig hos pojkar som flickor. Hos barn kan
sjukdomen utlosas av en infektion orsakad av streptokocker och mer
sallan av en hepatit B- eller hepatit C- infektion.

4.3 Vilka ar de viktigaste symptomen?

De vanligaste allmanna symptomen ar langdragen feber,
sjukdomskansla, trotthet och viktnedgang.

Andra symptom kan harledas till de organ som drabbas av sjukdomen.
Smarta i olika delar av kroppen kan vara ett av huvudsymptomen vid
PAN eftersom nedsatt blodtillforsel till vavnader kan orsaka smarta. Hos
barn ar smarta i muskler och leder lika vanligt forekommande som
buksmarta vilken orsakas av inflammation i karlen som forsorjer mag-
tarmkanalen. Om karlen som forsorjer testiklarna drabbas kan det
uppsta smarta i testiklarna. Hudsymptom kan yttra sig pa olika satt allt
fran smartfria utslag t.ex. purpura (rédaktiga prickar) och livedo
reticularis (natformade utslag) till smartsamma hudknutor och till och
med sar eller kallbrand (skada i ytliga strukturer sasom fingrar, tar,
oron eller nastipp pga dalig blodtillférsel). Engagemang av njurarna kan
orsaka forhojt blodtryck och lackage av blod och aggvita (protein) i
urinen. Det centrala nervsystemet kan aven drabbas i varierande
omfattning med kramper, stroke eller andra neurologiska symptom.

| visa fall kan sjukdomen forsamras snabbt. Laboratorieundersokningar
visar da vanligtvis héga inflammationsvariabler med férhojt antal vita
blodkroppar (leukocytos) och lagt hemoglobinvarde (anemi).

4.4 Hur stalls diagnosen PAN?
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For att kunna stélla diagnosen PAN maste andra mojliga orsaker till
langvarig feber under barnaaren uteslutas som t.ex. infektioner. Om
symptomen kvarstar trots antibiotikabehandling, vilket ofta ges till barn
med langvarig feber, stddjer det misstanken om PAN. Diagnosen kan
bekraftas genom pavisning av karlinflammation via bilddiagnostik
(angiografi) eller vavnadsprov.

Angiografi ar en undersokning dar man avbildar blodkarl med rontgen
genom att spruta kontrast i blodkarlen. Man kan ocksa gora
skiktrontgen (CT) eller magnetkameraundersokning

4.5 Vilken ar behandlingen?

Kortikosteroider ar det lakemedel som i forsta hand anvands vid PAN.
Lakemedlet ges antingen i blodet (om sjukdomen ar mycket aktiv) eller
| tablettform. Vilken dos av lakemedlet som ges och hur lange
behandlingen pagar ar individuellt och beror pa sjukdomens utbredning
och allvarlighetsgrad. Om sjukdomen ar begransad till huden, muskler
och leder kan man mojligen klara sig utan immunhammande mediciner.
Om sjukdomen ar allvarlig och engagerar vitala organ kravs behandling
med immunhammande mediciner, vanligtvis cyklofosfamid, for att fa
kontroll pa sjukdomen (induktionsbehandling). | vissa fall om sjukdomen
ar svar och inte svarar pa ovan namnda behandling anvands ibland
andra lakemedel, t.ex. biologiska Iakemedel, men effekten av dessa
lakemedel pa sjukdomen har &nnu inte faststalld i behandlingsstudier.
Nar sjukdomsaktiviteten har minskat anvands oftast de
immunhammande preparaten azatioprin, metotrexat eller
mykofenolatmofetil som underhallsbehandling for att halla sjukdomen
under fortsatt kontroll.

Andra individuella behandlingar kan innefatta penicillin (om sjukdomen
har utlosts av streptokocker), lakemedel som vidgar blodkarl
(vasodilatorer), blodtryckssankande |lakemedel, blodfortunnande
lakemedel (acetylsalicylsyra eller antikoagulerande medel) samt
smartlindrande mediciner (COX-hammare).

5. TAKAYASUS ARTERIT

5.1 Vad ar Takayasus arterit ?
Takayasus arterit (TA) engagerar i forsta hand stora karl, framfor allt
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den stora kroppspulsadern (aorta) och dess huvudgrenar och de stora
artargrenarna till lungorna. Ibland anvands termerna "granulomatos”
eller "storcells" vaskulit for att beskriva de typiska mikroskopiska
fynden av sma knéliga forandringar som bildas runt en speciell typ av
stora celler i artarvaggen. | lekmannatexter kallas den ibland pulslos
sjukdom eftersom sjukdomen kan orsaka avsaknad av pulsar eller
svaga pulsar i extremiteter.

5.2 Hur vanlig ar TA?

TA ar relativ vanligt over hela varlden men forekommer oftare i den icke-
kaukasiska befolkningen (huvudsakligen i Asien). Den ar mycket

sallsynt bland européer. Sjukdomen ar vanligare bland flickor (vanligtvis
under tonaren) an pojkar.

5.3 Vilka ar de vanligaste symptomen?

Tidiga symptom ar feber, aptitleda, viktnedgang, muskel och ledsmarta,
huvudvark och nattsvettningar. Inflammationsmarkorer som sankan och
CRP ar forhojda. Nar karlinflammationen blir mer omfattande tillkommer
tecken till minskad blodforsorjning. Blodtrycksstegring ar ett mycket
vanligt symptom hos barn till foljd av inflammation i de blodkarl som
forsorjer njurarna. Andra vanliga tecken ar avsaknad av pulsar i armar
och ben, olika blodtryck i olika extremiteter, blasljud 6ver
karlfortrangningar och skarp smarta i extremiteter (klaudikatio). Vid
paverkan av blodférsérjning till hjarna kan huvudvark, neurologiska
symptom eller gonsymptom upptrada.

5.4 Hur stalls diagnosen TA?

Dopplerultraljud (metod som mater blodfléde) ar en anvandbar
undersokning for att upptacka och folja forandringar i stora
artarstammar i anslutning till hjartat men kan inte ge en bild av
forandringar i mer perifera karl.

Magnetkameraundersokning av karlets struktur dess blodflode (MR-
angiografi) ar den basta metoden for att se stora karl som den stora
kroppspulsadern och dess huvudgrenar. For att se mindre karl kan
konventionell angiografi anvandas med traditionell rontgen och
kontrastmedel som sprutas direkt i artarerna.
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Undersokningen kan aven utféras med skiktrontgen (CT-angiografi). Pa
vissa universitetssjukhus finns ocksa mojlighet att anvanda
positronemissionstomografi (PET) for att pavisa inflammation i
karlvaggar. Denna teknik skannar av radioaktiva amnen som sprutas i
blodet och samlas specifikt pa de platser i karlen som ar aktivt
inflammerade.

5.5 Hur behandlas TA?

Kortikosteroider ar det lakemedel som i forsta hand anvands vid TA. Hur
lakemedlet administreras, vilken dos av lakemedlet som ges och hur
lange behandlingen pagar ar individuellt och beror pa sjukdomens
utbredning och allvarlighetsgrad. Ofta inleds tidig behandling med
andra immunhammande lakemedel (azatioprin, metotrexat eller
mykofenolatmofetil) for att snabbare kunna trappa ner kortisonet. Om
sjukdomen ar allvarlig anvands cyklofosfamid i forsta hand for att fa
kontroll pa sjukdomen (induktionsbehandling). | vissa fall om sjukdomen
ar svar och inte svarar pa ovan namnda behandling anvands andra
lakemedel, t.ex. biologiska lakemedel (TNF-hammare eller tocilizumab),
men effekten av dessa lakemedel pa sjukdomen har annu inte
faststallts i behandlingsstudier.

Andra individuella behandlingar kan vara lakemedel som vidgar
blodkarl (vasodilatorer), blodtryckssankande lakemedel,
blodfortunnande Iakemedel (acetylsalicylsyra eller antikoagulerande
medel) samt smartlindrande mediciner (COX-hammare).

6. ANCA-ASSOCIERADE VASKULITER: Granulomatos polyangit
(Wegener s) och mikroskopisk polyangit

6.1 Vad ar granulomatos polyangit och mikroskopisk
polyangit?

Granulomatos polyangit (GPA) ar en kronisk systemisk vaskulit som
engagerar huvudsakligen sma karl, oftast i dvre luftvagarna (nasa och
bihalor), nedre luftvagar (lungor) och njurar. Termen granulomatos
syftar pa det mikroskopiska utseendet av de inflammatoriska
forandringarna som formar sma flerskiktade knutor i eller omkring
karlen.

Mikroskopisk polyangit (MPA) engagerar mindre karl. Eftersom en
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antikropp som benamns ANCA (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Antibody)
forekommer i bagge dessa sjukdomar kallas de for ANCA-associerade
vaskuliter.

6.2 Hur vanliga ar de? Ar sjukdomarna hos barn annorlunda &n
hos vuxna?

GPA ar en ovanlig sjukdom speciellt under barndomen. En uppskattning
av antalet nya patienter per ar ar farre an en per en miljon barn. Mer an
97 % av rapporterade fall finns i den kaukasiska befolkningen. Bada
konen ar lika drabbade hos barn fast hos vuxna ar aldre man drabbade
nagot mer an kvinnor.

6.3 Vilka ar de viktigaste symptomen?

Hos majoriteten av patienterna forekommer sjukdomen i form av
bihalesvullnad som inte forbattras med antibiotika eller avsvallande
medel. Det finns en tendens till krustabildning av nasseptum,
blédningar och sar som ibland férorsakar férandringar av nasans
utseende. .

Inflammation i luftvagarna nedanfor stambanden kan ge fortrangning
av luftstrupen vilket leder till heshet och andningsproblem. Forekomst
av inflammatoriska knutor i lungorna ger symptom som vid
lunginflammation med andningsbesvar, hosta och brostsmartor.
Njurengagemang forekommer initialt bara hos en liten del av
patienterna men blir vanligare nar sjukdomen fortskrider med
avvikande njurfunktion och stegrat blodtryck som foljd. Inflammatorisk
vavnad kan ansamlas bakom 6gat som skjuts framat (protrusion) eller
forekomma i mellanéronen och ge upphov till kronisk
mellanéroninflammation. Allménna symptom som viktnedgang, 6kad
trotthet, feber och nattsvettningar ar vanliga liksom symptom fran hud,
leder och muskler.

Vid MPA ar lunga och njure de organ som huvudsakligen drabbas.

6.4 Hur stalls diagnosen?

Kliniska symptom pa inflammatoriska férandringar i 6vre eller nedre
luftvagarna tillsammans med njursjukdom (vilket marks genom blod
och aggvita i urinen och forhojda blodvarden av amnen som filtreras
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genom njurarna (kreatinin, urea) ger hog misstanke om GPA.
Blodprover inkluderar vanligtvis forhojda icke specifika inflammatoriska
variabler (SR, CRP) och forhojd ANCA. Diagnosen kan ytterligare
faststallas med vavnadsprov.

6.5 Vilken ar behandlingen?

Behandlingen mot GPA/MPA brukar inledas med en kombination av
kortikosteroider och cyklofosfamid. | vissa individuella fall kan andra
immunhammande behandlingar bli aktuella t.ex. rituximab. Nar
sjudomsaktiviteten minskat kan sjukdomen hallas nere med
underhallsbehandling vilken vanligtvis sker med azatioprin, metotrexat
eller mykofenolatmofetil.

Andra behandlingar inkluderar antibiotika (vanligtvis
trimetoprim/sulfametoxazol), blodtrycksmediciner, blodfortunnande
lakemedel (acetylsalicylsyra eller antikoagulerande medel) och
smartstillande medel (COX-hammare).

7. PRIMAR ANGIT | CENTRALA NERVSYSTEMET

7.1 Vad ar primar angit i centrala nervsystemet?

Primar angit i centrala nervsystemet (PACNS) hos barn ar en
inflammatorisk hjarnsjukdom som angriper sma och medelstora karl i
hjarnan och/eller ryggmargen. Orsaken ar okand men da sjukdomen
ibland uppstar efter vattkoppssmitta kan det réra sig om en
infektionsutlost inflammatorisk process.

7.2 Hur vanlig ar den?
Det ar en mycket ovanlig sjukdom.

7.3 Vilka ar de vanligaste symptomen?

Sjukdomen kan upptrada plotsligt med ensidig forlamning,
svarbehandlade kramper eller svar huvudvark. Ibland visar sig
sjukdomen med mer diffusa neurologiska eller psykiatriska symptom
sasom forandrat humor eller beteende. Systemisk inflammation med
feber och forhojda inflammatoriska markorer forekommer vanligtvis
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inte.

7.4 Hur stalls diagnosen?

Blodprover och prov pa ryggmargsvatska kan inte anvandas for att
stalla diagnosen utan tas i forsta hand for att utesluta andra akommor
som kan yttra sig med neurologiska symptom sasom infektioner, andra
inflammatoriska hjarnsjukdomar) Bilddiagnostik av hjarna och
ryggmargen ar de viktigaste undersokningarna for att stalla diagnosen.
Magnetkamera angiografi och/eller konventionell angiografi anvands for
att visualisera inflammation i medelstora och stora karl och kan behova
upprepas for att bedoma sjukdomsforloppet. Vid misstanke om
smakarlsinflammation kravs ett vavnadsprov for att bekrafta diagnosen.

7.5 Vad ar behandlingen?

Vid vattkoppsutlost sjukdom racker oftast behandling med kortison
under en kort tid (3 manader) for att stavja sjukdomen. Ibland ges dven
antiviral medicin (aciklovir). Om sjukdomen fortskrider (med forsamring
av forandringar i hjarnan pavisade med bilddiagnostik) behdvs kraftig
behandling med immunhammande mediciner for att forhindra
ytterligare hjarnskada. Vanligtvis inleds behandlingen med
cyklofosfamid med efterféljande underhallsbehandling (t.ex. behandling
med azatioprin eller mykofenolatmofetil). Blodfortunnande mediciner
(acetylsalicylsyra eller antikoagulerande medel) bor aven insattas.

8. ANDRA VASKULITER OCH LIKNANDE TILLSTAND

Kutan leukocytoklastisk vaskulit (ocksa kand som hypersensitivitets-
eller allergisk vaskulit) ar vanligen en blodkarlsinflammation som
uppstar vid en éverdriven immunologisk reaktion mot nagot amne.
Lakemedel och infektioner ar vanliga utlosande faktorer hos barn. Den
drabbar vanligtvis sma blodkarl och har ett specifikt mikroskopiskt
utseende vid hudbiopsi.

Hypokomplementar urtikariell vaskulit kannetecknas av utbredda
kliande nasselfeberliknande utslag men de forsvinner inte lika snabbt
som vid en vanlig allergisk hudreaktion. Blodprover visar sankta nivaer
av komplementfaktorer.
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Eosinofil granulomatos med polyangit (EGPA, tidigare Churg-Strauss
syndrom) ar en ytterst sallsynt form av vaskulit hos barn. Vid denna
vaskulit foreligger astma och okat antal eosinofila vita blodkroppar i
kombination med symptom pa vaskulit i huden och inre organ.

Cogans syndrom ar en sallsynt sjukdom som engagerar ogon och
innerorat och kan orsaka ljuskanslighet, yrsel och horselnedsattning.
Andra symptom forenliga med utbredd vaskulit kan forekomma.

Om Behcets sjukdom finns sarskild information
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