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Linda har Wegeners sjukdom

Linda Majak, 17 &r, var endast atta ar
nar hon satt som ahorare pa en konsert
och tog ett livsavgérande beslut.

— Jag ska spela fiol, sa hon till
foraldrarna mycket bestamt.
Hon hade aldrig tidigare spelat fiol,
majligtvis klinkat lite pa pianot. Idag
gar Linda som andra tonaringar i skolan
och har fullt upp med att planera sitt liv
och sin framtid.

— Utan musik hade jag haft ett
trakigt liv, sager Linda, lyfter upp fiolen
mot axeln och borjar spela Ave Maria.

Nar straken smeker fiolstrangarna
tycks Linda forsvinna in i sin egen
varld. Musiken betyder mycket for
henne. Féréldrarna sitter och lyssnar,
men de betraktar henne inte med den
dar vanliga foraldrablicken, i deras
ogon finns sa mycket annat.

For tre ar sedan var de néra att
mista sin dotter i en ovanlig reumatisk
sjukdom. Linda blev akut sjuk i
Wegeners granulomatos. Och under
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nagra veckors tid sa visste inte nagon,
varken foraldrarna, de bada broderna
eller lakarna hur det skulle ga. Men
sjukdomen gav vika, Linda fick en
andra chans till livet, och nu kan hon
ater syssla med musiken.

Linda var bara 14 ar nar hon hésten
1999 blev sjuk. Under sommaren hade
Linda ként sig trott, hade néstdppa
och misstanke fanns om pollenallergi.
Sa smaningom hade hon tappat
aptiten och fick hosta.

| borjan av november var hennes
blodvéarde 100, hon fick svart att andas
och antibiotika sattes in eftersom allt
tydde pa lunginflammation. Men bara
sju dagar senare var hon akut sjuk
igen. Hon lades in pa Kristianstads
sjukhus och fick inhalations-
behandling.

Rontgen visade misstanke om
mycoplasma pneumoniae (en sorts
lunginflammation). En annan typ av
antibiotika sattes in, och dagen darpa
kénde sig Linda piggare. Men inom
ett dygn hostade hon blod, fick syrgas
och blodvérdet var nere i 66. Linda

fick blodtransfusioner men det hjalpte
inte. Hon lades in pa intensiven och
nar hon kopplades till respirator, sa
upptécktes det att svalget var blod-
fyllt.

Syresattningen i lungorna var
mycket dalig. Den datortomografi
som gjordes, visade att lungorna var
nastan helt blodfyllda. Lakarna var
radlosa. Samma natt togs kontakt med
Astrid Lindgrens Barnsjukhus i
Stockholm och det beslutades att hon
omgaende skulle flygas dit. Men
transporten gick inte utan problem.
Den enda helikopter med rétt utrust-
ning som fanns till hands, (Linda
fraktades kopplad till respirator) fanns
i Uppsala, men den var trasig och
behdvde lagas. Linda fick véanta fyra
timmar pa transport, och nu var hon i
verkligt daligt skick. Foraldrarna flog
med vanligt flyg.

ECMO-centrum

Vid ankomsten till ECMO-centrum,
Astrid Lindgrens Barnsjukhus, som
tillhér Karolinska sjukhuset, blev



Linda forst kopplad till en sa kallad
oscilator, vilket kan ségas vara en
maskin som for att skona lungorna
pumpar in luft i sma portioner. Under
nattens gang forsaimrades dock Linda
ytterligare. Hennes liv hangde pa en
skor trad. Linda kopplades nu till en
ECMO-maskin.

ECMO betyder Extra Corporeal
Membran Oxygenering, det vill séga
syresattning av blodet sker utanfor
kroppen. Det &r en behandlingsform
som ges vid livshotande lungsjuk-
domar, och far betraktas som sista
behandlingsform vid kritisk lungsvikt,
ndr allt annat har provats. En konst-
gjord lunga utanfor kroppen tar 6ver
lungfunktionen helt eller delvis sa att
patientens lungor kan ldka. Vendst,
syrefattigt blod fors fran hjartats hogra
formak (via en kanyl i halsvenen)
genom en konstgjord lunga, dér
blodet syresatts och koldioxid tas fran
blodet. Darefter gar blodet genom en
blodvéarmare tillbaka till patienten
genom en kanyl i ljumskvenen.
Specialutbildade ECMO-skdterskor
overvakar kontinuerligt. Skoterskorna
far inte limna rummet om de inte blir
avlosta av nagon annan personal med
ECMO-utbildning. Patienten &r hela
tiden kopplad till olika apparater for
overvakning.

Transport till Arhus i Danmark

Men efter enbart ett dygn pa ECMO-
centret, sa var Linda tvungen att flytta
igen. Astrid Lindgrens Barnsjukhus
hade just denna host besvarlig perso-
nalsituation och resursbrist. Linda
kunde inte fa den vervakning som var
nédvandig. Sjukhuset ringde till
dvriga ECMO-center som fanns i
Europa, ndmligen Danmark, Tyskland
och England. Och det var Arhus i
Danmark som kunde ta emot Linda for
fortsatt behandling. Ny helikopter-
transport &gde nu rum. Linda var
djupt nedsovd, kopplad till ECMO-
utrustningen, lékare och sjukskoterska
foljde med, och foraldrarna flog med
annat flygplan.

P4 sjukhuset i Arhus kopplades
Linda om till ny ECMO-utrustning.
Behandlingen av Linda fortsatte och
alla resurser sattes in. Patient som dr
kopplad till ECMO-utrustning
behdver dagliga blodtransfusioner,
men Linda genomgick aven 3
plasmafereser, d v s antikroppar och

toxiner som forstorde hennes celler
togs bort.

De rdda blodkropparna
centrifugerades fran plasman och
blandades med ny plasma som aterin-
fordes i hennes kropp. Sjélva ECMO-
behandlingen pagick under drygt atta
dygn och under hela tiden var Linda
djupt nedsévd. Hon var ocksé
intuberad och kopplad till respirator.

Sakta, sakta borjade Linda vackas
till medvetande, hon fick svara absti-
nensbesvar och svettades valdsamt nar
hon dag for dag borjade vakna upp.
Men aven om lungorna aterigen efter
dessa atta dagar nu borjade fungera, sa
lag Linda kopplad till respiratorn
ytterligare en vecka. En vanlig kom-
plikation med ECMO-behandling kan
vara blodningar, som beror pa att
blodfértunnande medel ges for att
forhindra blodproppar, men Linda
klarade sig riktigt bra, hon fick endast
en mindre blédning fran lungorna.
Hon fick dock utslag dver hela krop-
pen pa grund av omfattande medicine-
ring och dven svampinfektion i
munnen. Det var livsuppehallande tuff
medicinering hon utsattes for, bl a 100
mg kortison per dag samt Sendoxan-
pulsbehandling (cellgift).

— Nér Linda vaknade och kunde
bérja viska (hon var hes efter tuben)
ville hon att jag skulle l&sa for henne
fran dagboken och beratta om hennes
sjukdom, sdger Lindas mamma Anna,

som hela tiden forde dagbok.

— Jag sade att i Kristianstad hade
hon en lunginflammation. Linda
kompletterade direkt: "Det var
mycoplasma pneumoniae”. Jag minns
detta 6gonblick sa val, for det bevisade
att hennes hjarna och minne fung-
erade, hon hade inte fatt nagra hjarn-
skador, vilket vi ju hade oroat oss for.

Och sa snart all apparatur hade
kopplats bort, borjade Linda trdna
musklerna, som blivit helt utslagna.
Hon hade 6verhuvudtaget ingen kraft
varken i armar eller ben.

P& hemmasjukhuset igen

Totalt var hon pa sjukhuset i Arhus i 3
veckor. Dérefter flogs hon till sitt
hemsjukhus i Kristianstad med SOS-
plan. Ytterligare ett dygn vantade pa
intensiven, men darefter kom hon till
barnavdelningen. Hon kunde inte ga,
bara sitta korta stunder. Men bara tre
dagar efter ankomsten till Kristian-
stads sjukhus kunde hon stapplande ta
nagra steg mot sin pappa, som kom pa
besok. Det fullkomligt stralade om
henne av lycka och han grét av gladje
av att se henne pa benen. Mamman
fordjupar sig i minnen och beréttar:

— De kénslor vi fick nér vi forstod
att Linda skulle 6verleva, gar inte att
beskriva. Det var nog egentligen inte
forrdn hon kom tillbaka till Kristian-
stads sjukhus, som vi borjade slappna
av lite. Vi tankte att vi skulle ordna en
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dverraskning fér henne ndr hon kunde
orka med nagot annat n bara konvale-
scens.

En dator ordnades pa barn-
avdelningen sa att Linda skulle kunna
I&sa sin e-post som hennes vanner och
skolkamrater hade skickat. Men vid
datorn stod &ven ett piano. Linda
trodde att dverraskningen var pianot
sa hon akte sin rullstol omtdcknad och
svag forbi datorn fram till pianot och
forsokte spela Fir Elise. Fingrarna
lydde inte, och tararna kom pa Linda,
dels dver gladjen att se pianot, men
ocksa Gver att inte kunna spela ordent-
ligt.

Linda kom hem lagom till jul. Hon
fick hemundervisning fram till pasken
p ga stor infektionsrisk. Idag tar hon
medicinerna Imurel samt Bactrim, ett
infektionsforebyggande antibiotika.
Hon gér pa gymnasiets musiklinje och
kommer att soka vidare till musikhdg-
skola. Det & musik 24 timmar per
dygn som galler. Det tog Linda tva ar
att atervanda till ett nagorlunda
normalt liv, trots att ldkarna sa att
efter ett halvt ar skulle hon ma bra
igen. Linda har skrivit ned sina tankar
om sjukdom, ddden, livet och framti-

den:

—"Jag vet att jag har en kronisk
sjukdom, och att jag maste dta mycket
mediciner. Om jag slutar med
medicinerna nu, sa kommer jag att
vara dod inom atta manader.”

Hon sitter och funderar lite dver
hur livet gestaltar sig, och tycker att
nastan allt k&nns fullt normalt nu. |
vintras fick hon visserligen ont i sina
hdnder, dven kna och fotter svullnade,
men de besvéren har forsvunnit. Fast
lite besvérligare &n vanligt var det nog
att greppa om fiolen stundtals i
vintras. Men det &r inget hon tanker
pa idag.

— Jag kénner mig forresten inte
sjuk. Jag kanner mig faktiskt frisk.
Konditionen har jag ibland svart med,
blir lite andfadd, men nu nar jag
minskat kortisonet, sa har jag aven
minskat i vikt. Det var inte skojigt att
vara sa rund som jag var ett tag. Jag
kdnner mig inte annorlunda dn andra
tondringar. Men jag ar tacksam for att
livet gett mig en andra chans, och det
vill jag ta tillvara pa.

Beslutet hon tog som attadring
visade sig inte bara vara livsavgérande
vad galler yrkesval. Formodligen har

Fakta om Wegeners granulomatos

Friedrich Wegener foddes 1907 i
Tyskland. Han hade svenskt péabra,
hans mor var gymnastikdirektér och
hans far var tysk allménlékare.

Aven om Friedrich var tysk mas-
tare i slaggkastning, sa ar det inte i
idrottshistorien han gjort sig ké&nd.
Han utbildade sig till l&kare och blev
varldsberémd for sin beskrivning av en
egenartad granulomatos. 1936 presen-
terade han vid en konferens tre fall av
denna mystiska sjukdom. Under hans
livstid, har sjukdomens behandlings-
mojligheter avsevért forbattrats, och
numera &r remission (forbdttring i ett
sjukdomstillstand) under behandling
inte ovanlig.

Wegeners granulomatos &r en
systemisk vaskulit (vas=blodkérl, it =
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inflammation), som kannetecknas av
kdrlinflammationer foretradesvis i
medelstora och sma karl. Varje ar
insjuknar 3 personer per 100 000
invanare i Sverige.

Patienterna har oftast en viss
autoantikropp, ANCA i blodet (Anti-
Neutrofila - Cytoplasma - Antikrop-
par). De som drabbas ar nagot oftare
mén dn kvinnor, och insjuknandet kan
ske i alla aldrar, men foretradesvis i
medelaldern.

Ibland kommer sjukdomen smy-
gande med symtom som liknar bihéle-
eller lunginflammation och patien-
terna svarar inte pa den antibiotika-
behandling som da kanske sétts in.
Aven akut insjuknande forekommer,
och da t ex genom att njurfunktionen

langtan tillbaka till musiken varit
betydelsefull i tillfrisknandet. Idag
spelar hon i
Christianstadssymfonikerna samt i
mindre ensembler, bl a i en kvartett.
Det héander ocksa att hon da och da
spelar i kyrkor. Exakt var hon kommer
att hamna musikaliskt i livet och
vérlden vet hon inte, men spela fiol
ska hon, nu och for all framtid. Hon
sdger annu en gang:

— Utan musik vore mitt liv mycket
trakigt.

Greta Thorén

ngareumatike

snabbt forsémras. Oftast ar de inre
organen drabbade, och da framst
lungor eller njurar.

Sjukdomen anses mycket allvarlig
och obehandlad klart livshotande. Det
ar en aggressiv men nédvandig be-
handling som ges under minst ett
halvar och ibland avsevart langre tid
med hoga doser kortison tillsammans
med cellgifter. Om sjukdomen halls
under kontroll kan man sedan byta till
lindrigare medicinering som hammar
immunforsvaret.

Det ér en standig balansgang
mellan sjukdomen som sadan och
behandlingens biverkningar.

Hur sjukdomen utvecklas, ater-
kommer eller laker ut under langa
perioder &r individuellt.



