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Sallsynta Juvenila Primara Systemiska Vaskuliter

5. TAKAYASUS ARTERIT

5.1 Vad ar Takayasus arterit ?

Takayasus arterit (TA) engagerar i forsta hand stora karl, framfor allt
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 férandringar 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 6ver 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. Inflammationsmarkoérer 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
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karlfortrangningar och skarp smarta i extremiteter (klaudikatio). Vid
paverkan av blodférsérjning till hjarna kan huvudvark, neurologiska
symptom eller 6gonsymptom 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.

Undersokningen kan aven utféras med skiktrontgen (CT-angiografi). Pa
vissa universitetssjukhus finns ocksa mojlighet att anvanda
positronemissionstomografi (PET) for att pavisa inflammation |
karlvaggar. Denna teknik skannar av radioaktiva amnen som sprutas i
blodet och samlas specifikt pa de platser i kdrlen 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 dnnu inte
faststallts i behandlingsstudier.

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