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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
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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.
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