Vled vaskuliter
| fokus

Professor Ann-Kari Lefvert, Karolinska sjukhuset dr 6verla-
kare vid reumatologen, har patienter en dag i veckan och
forskar resten av tiden pa Centrum for Molekyliar Medicin.
Hon sdger att patienterna ser till sa att hon har ett ben kvar
i verkligheten. Och salen som var bokad pa CMM for en te-
makvill var fylld till sista platsen. Ann-Kari Lefvert hade till-
sammans med Reumatikerdistriktet i Stockholm bjudit in
till en forelasning som handlade om vaskuliter i alla dess for-
mer.

Inflammation och skador pa blodkirlsviggar dr kinneteck-
nande for vaskulitsjukdomarna. Sjukdomens foljder beror péd
graden av skada och blodkirlens lokalisation. Om vaskuliten
dr allvarlig, kan blodkirlen fortringas och tillforseln av blod
hdimmas med blédningar och gangrin (vivnadsdod) i de
vivnader som blodkirlen forsorjer som foljd.

Orsaken till de flesta former av vaskuliter 4r okind. Vid
madnga forekommer reaktioner mot kroppsegna strukturer,
sk autoimmuna reaktioner. Vaskuliter kan ocksd orsakas av
immunologiska reaktioner pd infektioner och likemedel.

Vid vissa reumatiska sjukdomar forekommer vaskulit
som ett inslag i sjukdomsbilden. Man kidnner sdledes oftast
till varfor en person drabbas av en vaskulitsjukdom.

Vid svdrartad vaskulit kan symptomen vara allminsymp-
tom som feber och viktnedging. Symptomen vid vaskulit dr
mycket mangskiftande. Olika typer av utslag forekommer
ofta vid vaskulit i sma och medelstora kirl. Dessutom fore-
kommer muskel- och ledbesvir, stord funktion i det perifera
nervsystemet (nervbanor utanfor hjirnan), niasblod, blodig
hosta vid angrepp av lungorna, blod i urinen pd grund av
njurpaverkan samt magsmartor.

Vaskuliterna diagnostiseras bist genom biopsi, vivnads-
prov som tas fran ett sjukt omride. Rontgen av blodkirlen
(angiografi) kan ibland avsltja en vaskulit. Vissa autoanti-
kroppar forekommer ocksd. Sinkan och CRP ir i allmin-
het forhsjda och ger en bild av vaskulitens utbredning och
svarighetsgrad.

Vid behandlingen strdvar man efter att eliminera orsaken
till vaskuliten. Man behandlar den eventuella infektion som
utlost vaskuliten, man avslutar den medicinering som utlst
blodkirlsinflammationen eller sd behandlas den bakomlig-
gande grundsjukdomen mer effektive. Om grundsjukdomen
inte kan behandlas, sitts kortisonpreparat in. Vid svarartad
vaskulit utokas behandlingen med cytostatika. Vid mycket
svar sjukdom anvinds hoga doser kortison, ibland i form av
intervallbehandlng, samt hoga doser cytostatika. Vid vissa
vaskulitsjukdomar dr plasmaferes effektiv (patienten tappas
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pa blodet, som renas frin antikroppar, varefter det dterfors).

Ann-Kari Lefvert borjade sin foreldsning med att beritta
om hur vaskuliterna kan indelas i olika grupper, darefter
gavs en djupare information om vissa vaskuliter. (se faktaruta
hirnedan).

Kirlengagemangen vid vaskuliter ser olika ut beroende
pa vilka kirl som blir inflammerade. Polyarteritis nodosa
drabbar smi-medelstora artirer, Churg-Strauss sma kirl,
Temporalarterit/ polymalgia reumatika medelstora-stora kirl,
Wegeners granulomatos sma artirer, Takaysus arterit stora
artirer, Reumatoid vaskulit sma artirer, Bechets sjukdom
sma artdrer och vener.

Temporalarterit

Insjuknandet ir ofta hastigt. Symtomen visar sig i form av
svar huvudvirk i tinning eller bakhuvud och nacke. Ar-
tirerna vid tinningen kdnns dmma. Sinkan ir hog. Vid
dgonundersokning kan niathinnan verka blek, ibland med en
klar rod flack centralt i gula flicken. Vid biopsi i tinning-
artiren kan man i mikroskop se stora flercelliga jitteceller,
dirav sjukdomens andra namn, jittecellsarterit. Artiren som
gér till 6gonbotten kan fortringas, vilket medfor risk for
delvis eller total blindhet. Omkring 50% av patienterna med
temporalarterit har d@ven polymyalgia reumatika.

Polymalgia reumatika

Sjukdomen ir vanlig hos dldre personer och tre gdnger
vanligare hos kvinnor dn hos min. 20 personer pd 100.000
insjuknar varje dr. Insjuknandet sker ofta hastigt. Symtomen
bestar av virk och stelhet i axlar, verarmar, bickenregion
och 1&r. Det kan vara svért att resa sig upp frdn sittande,
lyfta armarna 6ver huvudet, att kld av och pd sig och att ta
sig ur singen. Vissa far dven vid insjuknandet ledinflamma-
tioner, framforallt i handleder, knogar och knin. Sinkan ir
ofta hog, ofta 6ver 100. Blodvirdet kan vara ldgt. Prognosen
dr bra. Behandling sker med kortison under lang tid, ofta
mer dn ett 4r.

Takayashus arterit

Drabbar de stora kirlen som kroppspulsdder och halskirl.
Sjukdomen dr mycket ovanlig i Sverige, men relativt van-

lig i Indien och Japan. Mestadels idr det yngre kvinnor som
insjuknar. Sjukdomen kommer smygande. Ett symtom kan
vara att puls och blodtryck i armen inte kan mitas. P& grund
av franvaro av puls i kroppens ovre yttersta delar kallas sjuk-
domen dven pulslosa sjukdomen. Kontrastrontgen av blod-
kirl visar fortringning. Om halsens kirl drabbas kan i virsta
fall slaganfall uppstd. Njurarna péverkas, och risk finns att
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dven hjdrnan drabbas. Behandling sker med kortison och om
kirlen dr mycket fortringda kan operativa ingrepp behovas.
Forskarna soker samband mellan sjukdomen och eventuella
infektioner.

Polyarteritis nodosa

Detta idr en vaskult som oftare drabbar medeldlders min dn
kvinnor. Paverkan sker pa njurar, hjirta, lever, muskler, mag-
tarmkanalen. Cirka 30% av fallen ir associerade med hepatit
B virus. Den eventuella hepatitinfektionen behandlas och
dessutom ges kortison och cellhimmande medel. Ann-Kari
Lefvert beskrev en manlig rullstolsburen 60-4rig patient som
haft tilltagande kinselnedsittning och nedsatt kraft i armar
och ben. Han behandlades med kortison och azathioprine.
Efter fem drs behandling med azathioprine kan han idag gd
utan problem, men har dock fortfarande nedsatt kraft.

Churg-Strauss sjukdom

Denna vaskulit férekommer oftast hos personer med astma.
Speciellt blir lungorna drabbade. Sjukdomen péverkar dven
nerver och kan ge férlamning. I blodet kan vissa typer av
blodkroppar vara 6kade (eosinofila granulocyter). Ann-Kari
Letvert beskrev en 43-drig kvinna som haft astma sedan
barndomen, som blivit akut forsimrad. Efter en vecka fick
hon tilltagande forlamning i bida benen. Hon behandlades
med kortison och cyklofosfamid under 10 veckor pd sjukhus.
Efter tva 4r mar hon bra, men har fortfarande litt forlam-
ning i benen.

Wegners granulomatos

Denna vaskulit kan férekomma i alla dldrar. Personer som
drabbas av Wegeners granulomatos har oftast ett dveraktivt
immunsystem pd grund av att en genetisk bromsfaktor har
nedsatt funktion. Cirka 5/100.000 insjuknar varje ar. Hos
90% av patienterna drabbas 6ron-nisa-hals samt lungor. I
20% av fallen drabbas njurarna i borjan av sjukdomen, men
80% far njurpéverkan s smdningom. Alla organ kan péaver-
kas, sdsom leder, 6gon, nerver, mage, tarm och hud. Det ir
dock ovanligt att hjirtat drabbas. Fortringning av luftstru-
pen ses hos 15% av vuxna och 50% hos barnen. Sir uppstér
ofta i niisa och gom. Diffusa blédningar kan uppstd i lungan
och lungsicksinflammation ses hos 28% av patienterna.
Aven olika former av hudvaskuliter 4r vanliga. En mycket
tydlig markor for diagnosen av Wegeners granulomatos dr
den sd kallade ANCA-antikroppen. Behandling sker med
kortison och cyklosfosfamid, samt andra cytostatika

Behcgets syndrom

Sjukdomen dr ovanlig i Sverige och vanligare i Medelhavs-
linderna. Behgets sjukdom kan debutera i alla dldrar, oftast
mellan 20-30 drs dlder. Debutsymtomen ir oftast dterkom-
mande svidande sdr i munslemhinnan och i underlivet samt
inflammation i 6gonen. Patienterna kan ocksa fd svullna
leder. Inflammation i hjirna och hjirnhinna kan uppsta. I
vissa fall forekommer angrepp pé nervsystemet. Kortison
anvinds for att dimpa inflammationen, oftast i kombination
med annan immunmodulerande behandling, t.ex. azatioprin,
cyklosporin A, kolchicin, cyklofosfamid, talidomid, alfa-in-
terferon, m.m.
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Klassificering
avVaskuliter

Grupp |

e Systemiska nekrotiserande
(vivnadsdod) vaskuliter, sisom
Polyarteritis Nodosa
Churg-Strauss sjukdom
Mikroskopisk polyangit
Wegeners granulomatos
“overlap syndromes”

(ménga kirlinflammationer,
passar ej in i de klassiska
diagnosmonstren)

Grupp 2

e Vaskuliter vid inflammatoriska
bindvivssjukdomar, som
RA och SLE

e Vaskuliter vid komplementdefekter,
oftast medfodda defekter i
komplementsystemet, som har som
uppgift att forsvara kroppen
mot inflammation och infektion.

Grupp 3

e Andra vaskuliter, sisom
Kawasakis sjukdom
Behcets syndrom
Buergers sjukdom
Cogans syndrom, Eales sjukdom
Erytema nodosum

Gupp 4

e Jdttecellsarteriter, sisom
Temporalertit/polymalgia reumatika
Takayasus arterit

Grupp 5

e Overkinslighetsvaskuliter, sisom
Henoch-Schonleins purpura
Serumsjuka
Vaskuliter vid infektioner
Vaskuliter vid farmakabehandling
Vaskuliter vid tumorer
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Mikroskopisk polyangit

Detta ir en relativt vanlig vaskulit. Njurarna drabbas alltid,
muskler och ledvirk forekommer i 70% av fallen. Lungor,
mag-tarm och hud paverkas hos hilften av patienterna. 30%
har pdverkan pd nerver och hjirna, och i 15% drabbas hjir-
tat. Behandling sker med kortison och cellhimmande medel.
Vid mikroskopisk polyangit, och ibland @ven vid polyarterti-
tis nodosa, har patienten ofta en antikropp mot myeloperoxi-
das, ett enzym i vita blodkropparna, MPO-antikroppar.

Vaskuliter vid RA och SLE

Vaskulitsjukdom vid RA ger oftast lindriga besvir, men kan
ibland vara allvarliga. Patienter med RA har en férdubblad
risk att insjukna i hjirt-kirlsjukdom, vilket kan vara as-
socierat med inflammation av kirlen. Intensiv behandling
minskar denna risk. Vaskulit vid RA drabbar ofta huden och
kirlen som forsorjer perifera nerver.

Vaskulit vid SLE ir ofta allvarlig. Hos unga patienter ir
risken for hjart-kirlsjukdom som hjirtinfarkt och stroke upp
till 20 ganger ckad. Manga av sjukdomens manifestationer,
som fjirilseksantem och njurskada beror pd en underliggan-
de vaskulit. Denna behandlas med en intensiv behandling.

Vaskuliter orsakade av infektioner

Minga infektioner kan forvirras och kompliceras med kir-
linflammation. Hepatit B och C ir tva olika virus som ger
gulsot och smittar via blodet och blodprodukter och orsa-
kar relativt ofta vaskuliter. Framforallt drabbas d& hud och
njurar. Salmonellainfektion kan sitta dolt i tarm och gall-
blasa och ge kirlinflammationer i olika organ. Infektioner
med Campylobacter, Borrelia, Yersininia, Cytomegalovirus
m fl kan ge kirlinflammationer i efterforloppet. Vid oklara
vaskuliter dr det dérfor viktigt att undersoka om patienten
bir pd en dold infektion. Om infektionen kan botas forsvin-
ner oftast vaskuliten.

Behandling av vaskuliter, pagaende forskning.

Den sedvanliga behandlingen ir kortison och cellhimmande
medel av olika styrka, t.ex. Imurel, Sendoxan, Cyklosporin,
Methotrexate. Under provning finns gammaglobulin, medel
som blockerar vissa av immunsystemets celler och medel som
blockerar vissa av immunsystemets signalsubstanser. Medi-
cinerna har dock inte enbart en positivt verkan pé sjukdo-
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men, biverkningar finns ocksd. Kortison kan ge diabetes och
benskorhet. Sendoxan kan ge infektionskinslighet, sterilitet
och dven ge tumérbildningar. Imurel paverkar levern och
Sandimmun kan ge upphov till hogt blodtryck och njurska-
dor. Forskning pdgér gillande behandling med biologiska
medel. Arftligheten undersoks.

Text GretaThorén

faktagranskat av professor Ann-Kari Lefvert
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