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Sallsynta Juvenila Primara Systemiska Vaskuliter

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 ar
inflammerade. Storkarlsvaskulit, sdsom Takayasus arterit, drabbar stora
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, granulomatods 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 ar drabbade
(manga karl eller bara ett fatal), deras lokalisation (karl som forsorjer
vitala organ eller karl som forsorjer muskel) och hur mycket
inflammationen paverkar blodflédet 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?
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Det &r 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
barnreumatologi.

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).

2.5 Vilka behandlingsalternativ finns?

Behandlingen av priméar 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 ldkemedel sasom cyklofosfamid.

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

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

Patienten kan behova fysioterapi for att forbattra muskelfunktion och
familjen kan behova kontakt med psykolog och kurator for att hantera
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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 radd 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 prova 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.

2.7 Kontroller

Huvudsyftet med regelbundna kontroller ar att bedoma sjukdomens
aktivitet, hur [akemedelsbehandlingen fungerar och eventuella
biverkningar av behandlingen. Antalet Iakarbesok beror pa vilken typ av
vaskulit det ror sig om, hur allvarlig sjukdomen ar och vilka lakemedel
som ges. | mer komplicerade fall kan det behévas inlaggning pa
sjukhus, i andra fall kan Idkarkontroller 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. Undersokningen
tilsammans med sjukhistorien utgor en viktig del av utvarderingen.
Blodprover och urinprover tas for att bedéma graden av pagaende
inflammation, organfunktion och maéjliga biverkningar. Beroende pa om
inre organ ar drabbade kan andra undersokningar behova goras
och/eller andra specialister konsulteras.

2.8 Hur lange varar sjukdomen?
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Primara systemiska vaskuliter ar langvariga och ibland livslanga
sjukdomar. De kan debutera som ett akut och ofta allvarligt
sjukdomstillstand och med tiden ga oOver 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 for 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
sjukdomen ar sallsynt finns det begransade uppgifter om sjukdomens
dodlighet och foljder pa sikt.
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