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Sallsynta Juvenila Primara Systemiska Vaskuliter

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 férandrat humor eller beteende. Systemisk inflammation med
feber och forhojda inflammatoriska markorer forekommer vanligtvis
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
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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 férsamring
av forandringar i hjarnan pavisade med bilddiagnostik) behovs 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.
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