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Agrenska ar ett nationellt kompetenscentrum for
sallsynta halsotillstand och en unik motesplats for
barn, ungdomar och vuxna med funktions-
nedsattningar, deras familjer samt yrkesverksamma
som moter personer med funktionsnedsattningar i sitt
arbete. Agrenska &r belaget péa Lilla Amundén sdder
om Goteborg.

Agrenska &r en idéburen organisation som bedriver flera olika
verksamheter, sdsom familje- och vuxenvistelser, korttids- och
sommarverksamhet, personlig assistans samt kurser,
utbildningar och konferenser. Agrenska driver ocksa
Informationscentrum for sallsynta halsotillstdnd som ansvarar
for att ta fram och kvalitetssékra informationstexter till
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sallsynta hélsotillstand
och sprida information om dessa.

Varje ar arrangerar Agrenska drygt tjugo vistelser for
familjer och ett flertal vistelser for vuxna med sallsynta
halsotillstand. Under tre dagar far deltagarna kunskap,
mojlighet att utbyta erfarenheter och tréaffa andra i liknande
situation.

Programmet innehaller férelasningar och diskussioner kring
aktuella medicinska ron, psykosociala aspekter samt det
stdd samhallet kan erbjuda. Vuxenvistelsen for vaskuliter
holls digitalt.

Denna dokumentation bygger pa forelasningarna i samband
med vuxenvistelsen for vaskuliter och ar skriven av Sara
Lesslie, redaktor vid Agrenska. Innan informationen publiceras
har varje forelasare faktagranskat texten. For att illustrera hur
det kan vara att leva med GPA berattar en deltagare om sina
erfarenheter.

Dokumentationerna publiceras dven pa Agrenskas webbplats,
déar de kan laddas ner som pdf: agrenska.se.
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Vaskuliter, GPA och MPA

— GPA och MPA ar sjukdomar som orsakar
inflammation i de allra minsta blodkéarlen i kroppen,
kapillarerna. Det forklarar varfor symtom kan uppsta i
manga olika organ. Det sager Ann Knight som &r
overlakare pa Reumatologmottagningen vid
Akademiska sjukhuset i Uppsala.

Granulomatds polyangiit, GPA, och mikroskopisk polyanagiit,
MPA, tillhdr gruppen ANCA-associerade vaskuliter (AAV).

ANCA

ANCA &r en antikropp som bestar av proteiner och anvands av
immunfdrsvaret for att angripa frammande @mnen. Antikroppen
soker sig till neutrofiler som finns i de vita blodkropparna. Hos
70-90 procent av personer med GPA hittar man PR3-ANCA
nagon gang under sjukdomsforloppet. Hos personer med MPA
ar antikroppen MPO-ANCA vanligare, men den férekommer
ocksa hos personer med GPA.

— FOr det mesta kan man hitta ANCA-antikroppar i blodet vid en
pagaende inflammation, men ANCA &r inte ett entydigt tecken
pa sjukdomarna. Det beror pa att antikroppen kan upptrada
aven vid andra infektioner i kroppen och vid andra kroniska
sjukdomar, sager Ann Knight.

Granulomatds polyangiit (GPA)

GPA &r ett sallsynt tillstand som har 6kat nagot i forekomst
sedan 1980-talet. Arligen insjuknar ungefar 200 personer i GPA
i Sverige, vilket motsvarar en férekomst pa 20 personer per

1 miljon invanare. Det ar vanligast att insjukna i 65- till 70-
arsaldern.

— Man tror att 6kningen beror pa stérre kunskap om sjukdomen
i sjukvarden och battre diagnostik. Det kan ocksa bero pa att
GPA faktiskt har blivit vanligare, sdger Ann Knight.

Orsaken till GPA ar liksom vid andra reumatiska sjukdomar en
kombination av arv och miljé. Ibland finns det flera personer i
samma familj med sjukdomen. Det ar ocksa vanligt att GPA
forekommer i kombination med annan autoimmun sjukdom. En
autoimmun sjukdom uppstar da antikroppar angriper kroppens
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egna vavnader och orsakar inflammation. Diabetes typ 1 och
ledgangsreumatism ar exempel pa andra autoimmuna
sjukdomar.

Vanliga symtom

Nar GPA debuterar ar det vanligt med symtom fran oévre
luftvagar, lungor och njurar. Det kan till exempel vara nastappa
med blodig snuva, éroninflammation, bihaleinflammation, hosta,
andnod och lunginflammation. Symtom fran lungorna syns ofta
pa lungréntgen. Vid njurpaverkan ar man oftast symtomfri till en
borjan for att sedan fa tecken pa njursvikt, till exempel blod i
urinen.

Inflammation i blodkarlen kan drabba alla organ. Det &r ocksa
vanligt med ledvark och symtom fran 6gon, hud, tarm och
urinvagar. Vid bade GPA och MPA é&r en allméan
sjukdomskansla och fatigue (trétthet vid sjukdom) vanligt
forekommande.

Mikroskopisk polyangiit (MPA)

MPA ar nagot mer sallsynt an GPA. Ungefar halften sa manga
som vid GPA insjuknar varje ar, det vill saga 50-100 personer,
vilket motsvarar en forekomst pa 5-10 personer per 1 miljon
invanare. MPA &r vanligare hos kvinnor &n man och aldern vid
insjuknandet ar oftast hogre an vid GPA, éver 75 ar.

— MPA férekommer aven vid yngre aldrar. Aven MPA blir
vanligare, vilket troligen beror pa battre kunskap och diagnostik,
sager Ann Knight.

Vanliga symtom

Bade vid GPA och MPA tar det oftast lang tid fran insjuknande
till diagnos, i genomsnitt sex manader. Detta beror pa att
symtomen kan vara diffusa.

— Symtomen ar ofta allvarligare vid MPA, med svarare paverkan
pa njurar och lungor, sager Ann Knight.

Typiska symtom vid MPA kan vara njursvikt, lungblédning,

trotthet och en allman sjukdomskansla, men séllan symtom fran
de Ovre luftvagarna.
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Utredning

Viktigast vid utredning av vaskuliter ar noggrann
sjukdomshistoria och lakarundersokning. Rutinprover bor tas,
men aven kontroll av njurfunktionen med blod- och urinprov da
eventuell njurskada séllan ger symtom. Om undersékningarna
talar for vaskulitsjukdom tas ANCA-prover.

— For de allra flesta gar man vidare med relevanta
rontgenundersokningar beroende pa personens symtom. Vi
forsoker alltid ta ett vavnadsprov fran ett angripet organ for att
kunna se inflammationen i de sma blodkarlen, sager Ann
Knight.

Behandling

Principen for behandling ar densamma vid bade GPA och MPA.
Medicinering ges i tva steg. Forst en kraftigare behandling, sa
kallad induktion, for att uppna remission, symtomfrihet. Sedan
ges underhallsbehandling for att bibehalla sjukdomsfrihet.

Induktionsbehandling

Sedan mitten av 1970-talet har prognosen for GPA och MPA
forbattrats patagligt och de allra flesta Gverlever. Att
overlevnaden vid sjukdomsdebut blivit s mycket battre beror
framfor allt pa lakemedlet cyclofosfamid, som &r en typ av
cytostatika som bérjade anvandas under 1970-talet.

Induktionsbehandling ges under cirka ett halvars tid, eller tills
sjukdomen ar under kontroll. | férsta hand férordas idag
antikroppen rituximab, som ger mildare biverkningar. Ibland
anvands aven ett nagot mildare cytostatika, methotrexate.

— Vilket lakemedel som anvands bestams individuellt. Valet av
lakemedel styrs av flera olika faktorer, till exempel
sjukdomssymptom, sjukdomens utbredning, tolerans med mera.
Rituximab och cyclofosfamid ar likvardiga effektmassigt, sager
Ann Knight.

Samtliga lakemedel anvands i kombination med kortison i hég
dos for att lindra inflammationen.

— FOor att kunna minska méngden kortison vid
induktionsbehandling hoppas vi att lakemedlet avacopan
kommer bli godkant under 2024, sager Ann Knight.
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Underhallsbehandling

Nar remission har uppnatts 6vergar man till
underhallsbehandling. Om man anvander rituximab som
induktionsbehandling, fortsétter man ofta med det som
underhallsbehandling i lagre dos. Exempel pa andra lakemedel
som anvands ar methotrexate och azatioprin.
Underhallsbehandlingen kan paga i ett par ar eller tillsvidare.

— Det ar svart att veta hur lange underhallsbehandlingen ska
fortgd. Det ar valdigt individuellt. Det finns alltid en risk att
aterinsjukna da man slutar med underhallsbehandlingen, sager
Ann Knight.

Prognos

De allra flesta personer med AAV uppnar remission, alltsa blir
friska med behandling. Sarskilt vid GPA finns det dock stor risk
for recidiv, att aterinsjukna, och 6ver 50 procent far aterfall.

— Risken for aterfall motiverar att man star under
immundampande behandling under lang tid. Varje aterfall
riskerar att ge permanenta skador, sager Ann Knight.

Det ar viktigt med en bra lakarkontakt och regelbundna
uppfoljningar.

— GPA och MPA ar kroniska sjukdomar som kan paverka livet
under lang tid. Som patient ar det viktigt att vara uppmarksam
pa tecken pa recidiv, avslutar Ann Knight.

Fragor till Ann Knight

Hur ser det ut med forekomsten av AAV i varlden?

— Det finns manga studier som visar att GPA ar vanligare pa
norra halvklotet och MPA pé sddra halvklotet. Man vet inte vad
det beror pa.

Hur ser kopplingen ut till andra autoimmuna sjukdomar?
— Oavsett vilken autoimmun sjukdom vi pratar om forekommer
det ofta flera olika autoimmuna diagnoser inom familjen. Det
tycks finnas en arftlig benagenhet att utveckla autoimmunitet.
Kroppens immunférsvar gor mer &n vad det ska. Det verkar
inbegripa aven AAV. Det ar ungeféar 50 procents hogre risk att
fa AAV om foraldrar, syskon eller barn har andra autoimmuna
diagnoser. Samma galler for alla autoimmuna sjukdomar.
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Ar AAV vanligare vid vissa blodgrupper?
— Det finns inget som tyder pa det.

Finns det nagot vardprogram?
— Det finns inget nationellt vardprogram. Skane och Uppsala
har regionala vardprogram som vi forsoker sprida.

Varfor foljs inte alla med AAV av reumatolog?

— Symtomen avgor vilken specialist som ar inkopplad. Vid
njurpaverkan ar det till exempel valdigt viktigt med kontakt med
njurspecialist.

Fragor om ANCA

Vad kan det bero pa att man har fortsatt hoga ANCA-varden
trots remission?

— Det ar lite forbryllande. Det &r inte ovanligt med bestaende
ANCA trots effektiv behandling. Det behdver inte vara en fara,
men det kan finnas en lite storre risk for aterfall.

Vad innebar det om man inte har forhojt ANCA?
— Troligtvis har man en mer begransad sjukdom. Det &r inte ett
daligt tecken.

Fragor om genetik

Gar det att kolla upp anlag for autoimmuna sjukdomar?

— Nej, det gar inte att se om det finns nagot anlag. Det &r inte
bara genetiken som styr. En viss genetisk sarbarhet finns, men
aven miljo- och omgivningsfaktorer har definitivt betydelse. Se
till att barnen inte boérjar roka sager vi vid till exempel
ledgangsreumatism.

Jag har en dotter med celiaki och hypothyreos, gar det att
motverka att hon ocksa far GPA?

— Det gar inte att se om det finns nagot anlag. Det finns nog
sharare en storre risk for diabetes eller annan vanligare
autoimmun sjukdom an GPA.
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Finns det nagon forskning om livslangd vid GPA och MPA?
— Det finns forskning pa det. Forr 6verlevde man knappt ett ar.
Idag ser vi att livslangden ar nagot forkortad. Det beror framst
pa att det finns en Oversjuklighet i andra diagnoser. Det ar
bland annat vanligare med hjart-karlsjukdomar och
cancersjukdomar hos personer med GPA och MPA.

Finns det nagon forskning om langtidsbehandling?
— Ja, det pagar mycket forskning bade nationellt och
internationellt. Pa sikt behdvs battre lakemedel vid
underhallsbehandling.

Finns det nagon forskning om genetisk behandling?

— Nej, inte direkt, men det finns cancerbehandlingar som kan
vara intressanta att félja. Dar gar man in och manipulerar
kroppens immunférsvar.

Ann refererade till en konferens i april dar man tagit upp att
rituximab kanske inte ar hallbart som langtidsbehandling
framoéver. Varfor tror man inte det?

— Som det ser ut idag ar rituximab en fullt fungerande
behandling. Det var dr David Jayne, en av de mer kunniga
lakarna internationellt pa sjukdomarna, som framférde en asikt
om att rituximab kanske inte kommer att vara det mest anvanda
lakemedlet i framtiden. Vi behover hitta ndgot annu battre.

Fragor om symtom

Finns det en 6kad risk for blodproppar?
—Ja, det finns det. Sarskilt nar personen ar aktiv i sin sjukdom,
det vill sdga oftast vid insjuknandet.

Vad kan en kansla av vandrande smarta bero pa?

— Det kan nog ha manga olika orsaker. Det kan till exempel
bero pa skador pa leder och ledfasten efter inflammationer. Det
ar vanligt med smarta vid reumatiska sjukdomar.
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Hur paverkas hjarnan av sjukdomen?

— Autoimmuna sjukdomar kan inte leda till psykos, men en
inflammation i hjarnan kan forstas gora det. Det ar dock
ovanligt. Det ar desto vanligare vid behandling med hdoga doser
av kortison.

Ar hjartat paverkat pa grund av att alla sma karl ar
drabbade?

— Det finns séllan ndgon paverkan pa hjartat. Det kan i sa fall
snarare bero pa kortisonbehandling under lang tid.

Vad kan plotsliga kramper i ben och fotter bero pa?
— Det ar ett valdigt vanligt symtom generellt. Det &r ocksa
vanligt att man far fler vadkramper vid kortisonbehandling.

Varfor tar man inte prover pa D-vitamin?
— Vid benskoérhet ar det bra att kontrollera D-vitaminhalten, men
det finns inga belagg for att den skulle paverkas av sjukdomen.

Ar stress en paverkande faktor for skov?

— Det ar val kant att skov ofta uppstar vid bade fysisk och
psykisk stress, alltifran benbrott till sorg. Det ar dock svart att
studera.

Fragor om hehandling

Varfor behandlar lakare olika?

— Sjukdomen kan te sig olika hos olika personer. Det kan ocksa
handla om intolerans mot olika mediciner. Patienter ar olika och
det ska ocksa behandlingen vara. Alla ska inte ha samma
behandling.

Finns det nagon behandling mot trottheten?

— Det ar det svaraste att komma at och kan vara mycket
besvéarande vid manga reumatiska sjukdomar. Trottheten kan
bero pa den kroniska laggradiga inflammationen. Fysisk
aktivitet kan minska tréttheten for manga.

Har man slutat att anvanda mycofenylate mofetil?

— Nej, det har man inte, men det &r inte den medicin som har
visat sig vara mest effektiv.
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Vad finns det for biverkningar av underhallsbehandling?
— Vid rituximab med flera lakemedel finns det risk for
infektioner. P& sikt far man ett férsvagat immunforsvar. Det ar
ovanligt med andra biverkningar. Cyclofosfamid kan vid hdga
doser under lang tid ge forhojd risk for flera cancerformer.

Hur paverkar det kroppen att anvanda azatioprin under
manga ar?

— Det ar vanligt att anvanda som underhallsbehandling i
perioder éver 10-20 ar. Det finns risk for hudskador.

Hur paverkar det kroppen att ta methotrexate under manga
ar?

— Det ar vanligt att anvanda methotrexate som
underhallsbehandling under manga ar. Det &r viktigt med
uppféljning och tat kontroll av blodprover, minst halvarsvis.
Behandlingen kan ge en leverpaverkan, vilket oftast marks
under de forsta behandlingsmanaderna. Man kan da byta
lakemedel eller justera dosen.

Vad finns det for riktlinjer kring kortisonbehandling?

— | de nya riktlinjerna forsbker man avsluta
kortisonbehandlingen tidigare, maximal behandlingstid &r ett ar.
Patienter som har statt pa kortisonbehandling lange kan inte
sluta tvart med kortison pa grund av att behandlingen kan ha
hammat den egna kortisolproduktionen.

Kan man sluta med kortison om binjurebarken ar paverkad
och man inte har ndgon egen produktion av kortisol?

— Nej, i princip kan man inte det. Ofta forsoker man trappa ner
och anvanda hydrokortison istéllet som ersattning for den egna
produktionen.

Hur paverkar kortisonbehandling mage och tarm?
— Hoga doser Okar risken for magsar. Laga doser brukar inte ha
nagon sadan effekt.

Behdver man medicinera vid lindriga skov?

— Oftast behdver man 6ka medicineringen under skov, men vid
mycket lindriga skov kan en tillfallig 6kning av kortisondosen
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vara tillrackligt. Det &r dock valdigt viktigt att ha lakarkontakt for
att vardera skov och eventuell organpaverkan.

Kan kost vara en del i behandlingen?

— Det finns inga belagg for det, men en bra allsidig kost ar bra
for alla. Risken for hjart-karlsjukdom ar ocksa storre vid GPA
och MPA, sa en bra kost ar definitivt viktigt.

Vad tror du hander i framtiden?

— Jag tror att det kommer bli en mycket mer individualiserad
behandling. Det kommer finnas fler preparat och lakemedel att
behandla med. Over tid kommer troligen patienter byta
lakemedel fler ganger. Det kommer ocksa mer forskning om
orsaken till sjukdomen och om vad som verkligen hander i
kroppen pa cellular niva. Det ar hoppfullt i en svar sjukdom.

Hantera livet med sjukdom

— Att drabbas av en kronisk sjukdom férandrar
tillvaron. Det kan upplevas som sarskilt skrammande
nar det rader brist pa kunskap och tillforlitlig
information. Det sager Sara Brolin som ar doktorand
och specialistsjukskoterska i medicinsk vard vid
Karolinska universitetssjukhuset i Stockholm.

Just tillforlitlig information ar viktigt for delaktigheten i sin egen
vard. Sarskilt vid sallsynta tillstand som AAV kravs kunskap for
att man ska ha majlighet att sjalv kunna iaktta tecken pa
forsamring.

— Omvardnaden pa sjukhus ar bara en liten del av den totala
varden. Egenvarden, alltsa det som sker hemma, &r den stérsta
delen. Det ar darfor det ar sa viktigt att ha kunskap om sitt
tillstand, sager Sara Brolin.

Rekommendationer fran sjukskoterskor kan handla om alltifran
stod vid rékavvanjning och fysisk aktivitet till att kunna hantera
symtomen och sin egenvard.

— Personer som lever med langvarig sjukdom behover fa vara
med och identifiera vad de sjalva vill och vad de sjalva kan gora
for att ma battre, sager Sara Brolin.
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Egenvard

Begreppet egenvard omfattar till exempel medicinering och
anpassningar av vardag, kost och motion. Det kan ocksa
handla om att identifiera och hantera symtom, undvika
infektioner och halla kontakt med varden och skéta lakarbesok
och provtagningar.

Stort informationsbehov

Information om sjukdomen och dess behandling ar viktigt for
personer med AAV enligt flera studier. Sara Brolin menar att
tillgangen till kunniga vardgivare, information om medicinering
och tillgang till psykologiskt stod ar delar som kan bli béattre.

Personcentrerad vard

Vaskulitmottagningen pa Karolinska universitetssjukhuset &r en
personcentrerad sjukskodterskemottagning. Det innebér att
behandlingen alltid utgar ifrAn individens behov.

— Nar vi far information om att ndgon i vart upptagningsomrade
har fatt diagnosen forsoker vi snabbt etablera kontakt. Behoven
kan se valdigt olika ut, darfor satter vi upp en individuell plan for
varje patient, sdger Sara Brolin.

Egenvard vid fatigue

Fatigue ar en typ av trétthet vid sjukdom som sallan avhjalps av
somn. Det finns anpassningar och atgarder som kan hjalpa mot
fatigue som regelbunden motion, en hélsosam kost och att
minimera stress i vardagen.

— Det &r ocksa bra att planera in tid for vila. Dock bor vuxna inte
sova mer an en timme i strack dagtid, sager Sara Brolin.

Det finns manga orsaker till trétthet, till exempel kan kortison i
hdga doser ge sémnsvérigheter. Aven oro och smérta kan
orsaka problem.

— P& mottagningen pratar vi om vad personen sjalv tror &ar
orsaken och vad som brukar hjélpa, sdger Sara Brolin.

Egenvardsrad vid somnsvarigheter pa 1177

Egenvard vid smarta
Vid behandling av smarta ar det bra att gora en sméartanamnes.
D& bedomer personen tillsammans med sjukskoterskan
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smartans karaktar och utbredning genom att personen far
skatta smartan pa en skala mellan 0 och 10.

— Nar uppstar smartan? Far personen ont i rorelse eller vila och
vilka tider pa dygnet uppstar smartan? Efter en kartlaggning gar
vi vidare och forsoker hitta atgarder som kan forbattra
livskvaliteten. En sadan kan vara fysisk aktivitet, sager Sara
Brolin.

Den fysiska aktiviteten syftar till att bevara och starka funktioner
samt att forebygga skada och smarta.

— Vi vill stodja patienten att hitta en rorelseaktivitet som ar kul.
All rorelse ar battre an ingen, sager Sara Brolin.

Levnadsvanor

Personer med reumatiska sjukdomar har en hdgre risk for hjart-
och kéarlsjukdomar. Att se 6ver sina levnadsvanor ar darfor
viktigt. Generella tips ar att se dver kost och fysisk aktivitet,
minska alkoholintag och undvika rékning.

— Att halla karlen i god kondition ar annu viktigare vid AAV. Det
finns ingen specifik kost som férordas utan vi lutar oss mot
Livsmedelsverkets rekommendationer om nordisk
medelhavskost, sager Sara Brolin.

Nedstamdhet och oro

Det ar vanligt att kanna nedstamdhet och oro nar man lever
med ett kroniskt tillstand. Sara Brolin rekommenderar att ta
hjalp.

— Vi brukar remittera vidare till kuratorer eller psykolog. Det gar
ocksa att soka hjalp pa vardcentralen, sager Sara Brolin.

Uppfdljning

Vid kontakt med vaskulitmottagningen pa Karolinska
universitetssjukhuset gors en individuell halsoplan som utgar
fran patientens vilja, behov, kunskap och formaga att relatera till
sjukdomen.

— Det ar viktigt for oss att inte bara informera patienter som
nyligen fatt diagnosen utan kontinuerlig uppdatera dem utifran
deras behov. Om man efterfragar hjalpen sa finns den dar,
sager Sara Brolin.
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Sara Brolin uppmanar deltagarna att vara ppna med sin
sjukdom mot sina anhdriga. De kan ha svart att forsta och
kunna hjalpa till om de inte vet.

Vidare lastips

myancavasculitis.com/se/living-with-aav/ — tips pa lasning
om att leva med AAV.

Jattecellsarterit (GCA) — Nationellt kliniskt kunskapsstéd
(nationelltklinisktkunskapsstod.se) — lank till vardforloppet
som Sara Brolin varit med att ta fram utifran sattet hon arbetar
pa.

Kurs om levnadsvanor | Hjart-Lungfonden (hjart-
lungfonden.se) — en kort folder om bra mat och rérelse.

Kontaktuppgifter till Sara Brolin
sara.brolin@regionstockholm.se
sara.brolin@ki.se

Fragor till Sara Brolin

Varfor finns inte den har typen av stéd i hela landet?

— Det ser valdigt olika ut. Sjukskoterskor pa hemorten far garna
kontakta mig for jag tycker det ar viktigt att sprida den har typen
av behandlingsmodell i hela landet.

Finns det inte ndgot nationellt vardprogram for hur man
behandlar AAV i Sverige?

— Det finns inte idag, men jag hoppas att det kommer. Vi har en
forening for reumasjukskoterskor i Sverige och forséker att
sprida mer information om AAV i landet.

Nar kan ett vardprogram tankas vara klart?

— Det ar Sveriges kommuner och regioner som bestammer nar
ett uppdrag om standardiserat vardforlopp ska ges. Har gar det
att lasa mer om standardiserade vardforlopp.

Hur goér man om man inte ar knuten till en
reumatologmottagning?

— Da far man vanda sig till sin vardcentral och efterfraga
hjalpen.
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Vad innebéar det att ta methotrexate resten av livet?
— Det kan man kanna sig trygg med. Det ar en saker
behandling som féljs noga med prover.

Kommer sjukdomen forkorta mitt liv?
— Alla kroniska sjukdomar innebér en hypotetisk forkortad
livslangd.

Finns det ett specifikt prov pa kortisol?
— Ja, det gar att mata med ett prov.

Sara Brolin ar aven doktorand pa Karolinska institutet
och forskar bland annat om uppkomst och mgjliga
behandlingar vid vaskulitsjukdomar.

VASKA ar en stor studie med deltagare som har testat positivt
for ANCA och har GPA, MPA eller EGPA. Den har pagatt
sedan 2008 med insamlande av data. Deltagarna far bland
annat lamna blodprov och svara pa olika enkater.

— Med all denna information férsoker vi bland annat att hitta
faktorer som utléser skov och samla kunskap om uppkomst av
vaskulitsjukdomar, sager Sara Brolin.

Livskvalitet, informationsbehov och stdd

Med hjalp av det insamlade materialet fran VASKA har Sara
Brolin ocksa tittat narmare pa informationsbehovet hos
patienterna. Det finns brister i hur och nar information ges till
personer med AAV och det finns en efterfrdgan pa battre
kunskap om hur man hanterar symtom samt psykologiskt stod.
Det ar ocksa tydligt att den paverkan pa organen som
sjukdomen har inverkar pa personens livskvalitet.

— Rekommendationerna sager att patienterna ska fa kunskap
att sjalva kunna dvervaka och kanna igen tidiga symtom pa
aterfall. For att detta ska vara genomforbart har varden ett stort
ansvar, sager Sara Brolin.

Sara Brolin har tittat narmare pa 178 individer med AAV och
deras behov av information. Personerna med AAV hade ett
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storre informationsbehov jamfort med personer med andra
reumatiska diagnoser. De storsta behoven rérde sjukdom,
egenvard och behandling. Kvinnor och de som hade sjukdomen
| ett tidigt stadie hade storst informationsbehov.

Kommande projekt

| kommande projekt kommer Sara Brolin titta narmare pa hur
utbildning och stdd tidigt i sjukdomen har upplevts av personer
med AAV. Hon vill &ven undersdka hur personer med etablerad
AAV upplever sin egenvardsformaga.

Det ska aven goras en dversattning av formuléaret Steroid PRO
till svenska. Formularet undersodker hur patienter som
regelbundet tar kortison mar.

— Det som kanns positivt infor framtiden ar att man tar mer och
mer hansyn till livskvalitet och hur mediciner paverkar livet i den
globala forskningen. Det finns ett storre patientperspektiv, sager
Sara Brolin.

Vidare lastips:

eular.org/ — europeisk samarbetsorganisation for
reumatologiska sjukdomar

rheumatology.orqg.uk/ — brittiskt medicinskt natverk for
reumatologiska sjukdomar
karolinska.se/forskning-och-utbildning/kliniska-
provningar/pagaende-kliniska-studier/vaskal053/ — mer
information om VASKA-studien

— Jag var sa fruktansvart trott. Det gar knappt att
forklara med ord. Det var som en sjukdomskansla som
forflyttade sig igenom kroppen och péa det den
standiga huvudvarken. Det sager Janice som fyller

60 ar i september och som fick diagnosen GPA for tva
ar sedan.

Det hela bérjade under sommaren 2021. Janices mamma hade

precis gatt bort och hon, som &ar ensambarn, tog hand om bade
sig sjalv och sin pappa.
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— Jag minns att jag var stressad och tog ett stort ansvar fér min
pappa. Samtligt bar jag pa min egen sorg och grat mycket
under perioden, sager Janice.

Janice blev tappt i nasan och bihalorna och hade en huvudvark
som stegrade under dagen. Hon tankte sjalv att det berodde pa
att hon gratit s mycket. | augusti gick Janice tillbaka till sitt jobb
som larare, fast symtomen inte hade blivit battre utan snarare
tvartom.

— Det varsta var huvudvarken. Den utgick ifran en punkt i
pannan som var sa 0m att jag inte kunde réra vid den. Pa
vardcentralen trodde de att det var bihaleinflammation och
radde mig att skdlja nasan och ta nasspray, sager Janice.

Fran september 6vergick nastappan i nasblod och Janice fick
sa smaningom komma till 6Gron-nasa-hals-mottagningen.

— Dar etsade de igen blodkarlen for att fa stopp pa nasblodet
och sa att jag hade anvant fel sorts nasspray. Jag fick
kortisonspray istéllet, sager Janice.

Under jullovet kande Janice att situationen var ohallbar och fick
ater en akuttid till 6Gron-nasa-hals-mottagningen. Hon fick traffa
en ny lakare som ville ta ett sarskilt blodprov. Dagen fére
nyarsafton ringde lakaren upp och ville att Janice skulle halla
sig hemma och vanta pa att bli kontaktad av en reumatolog,
eftersom allt tydde pd att hon hade antingen EGPA eller GPA.
— Jag hade aldrig hort talas om GPA. Darfor gick jag hem och
googlade och fick langa listor av symtom, det ena varre an det
andra. Det kdndes som att lasa dodsannonser. ldag ar jag
tacksam att lakaren hade den forsta misstanken om GPA,
annars hade jag nog blivit &nnu sjukare, séger Janice.

Kort darefter fick Janice komma till reumatologmottagningen.
Janice har astma och fick sluta med sin medicinering eftersom
den kunde ge utslag pa ANCA-testet. Lakaren ville dessutom ta
en biopsi i ndsan.

— Jag fick ett telefonsamtal att bade ANCA-provet och biopsin
tydligt visade pa GPA. Jag skulle aka raka vagen till apoteket
for att hamta ut methotrexate och hogdos-kortison. Det var en
chock verkligen, allt gick plotsligt sa snabbt och jag forstod att
det var allvar, sager Janice.
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Samtalsstdd har varit hjalpsamt

Nar Janice hade fatt diagnosen fick hon komma pa lungréntgen
och hjarnrontgen. Den visade dock inte nagot avvikande.
Genom reumatologmottagningen blev hon erbjuden
samtalsstdd hos en kurator.

— Det tackade jag ja till. Jag k&nde att jag inte kommer klara av
att bearbeta det har sjalv, sager Janice.

Janice hade sjalvinsikt och insag att det fanns risk att hon skulle
ga in i en depression och begéarde darfor aven samtalsstod pa
vardcentralen.

— Fran och till har jag haft en sadan otrolig dédsangest. Det &r
den héar balansen mellan att ha ett kroniskt tillstand som hela
tiden hotar, men att samtidigt vaga leva. Jag har hanterat det
genom att prata mycket med bade kuratorn fran reumatologen
och kuratorn fran vardcentralen, sager Janice.

Janice far ett aterfall

Efter ett par manaders sjukskrivning och induktionsbehandling
madde Janice battre. Hon borjade jobba igen och sommarlovet
kom och gick. Vardagen fl6t pd som vanligt fram tills en morgon
i november, tio manader efter att hon fatt diagnosen.

— Jag vaknade en morgon och hade ingen horsel pa mitt ena
Ora. Jag horde ingenting alls, sager Janice.

Pa vardcentralen var de Gvertygade om att det var en vaxpropp,
men Janice som hade last att GPA aven kan paverka horseln
stod pd sig och fick komma till reumatologmottagningen.

— Da blev det snabba ryck precis som i januari. Jag fick en
enorm kortisonkur som gjorde mig dverpigg. Foljden blev ingen
somn och utmattning, och jag blev sjukskriven igen. Tack och
lov har jag nastan fatt tillbaka horseln helt och hallet, sager
Janice.

Att vaga leva med GPA

Nar Janice ar med pa vuxenvistelsen varen 2024 har hon gatt
nastan ett ar utan kortison och mar mycket béattre av det. Hon
far underhallsbehandling med dropp av antikroppen rituximab
var nionde manad och cytostatika med methotrexate i sprutform
veckovis. Sedan Janice blev sjuk i GPA har hon omvarderat
livet.
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— Jag och de andra deltagarna diskuterade att stress och stora
handelser ofta utléser skov. FOr mig var det en sorg. Darfor
lever jag idag lite mer stillsamt, s&ger Janice.

Janice lever med sin man och har tva utflugna vuxna barn.
Hennes pappa bor en kort promenad bort. Det var under en
tumultartad tid som Janice fick sin diagnos, kort efter sin
mammas bortgang. Hon méttes av forstaelse fran sin familj,
men har ocksa insett hur olika vi manniskor hanterar svara
motgangar.

— Jag och min man har pratat otroligt mycket om detta. Han ser
alltid ljust pa livet och forsoker lyfta mig ur det svara. Dar har
jag fatt vara valdigt tydligt mot honom. Jag behover ga ner i
morkret och kanna efter ett tag. Jag behover fa prata sorg och
radslor, sager Janice.

Sedan sjukskrivningen har Janice succesivt gatt tillbaka till sitt
heltidsjobb som larare. Hon trivs med jobbet, men sager sjalv
att hon egentligen skulle behdva jobba lite mindre for att orka.
Det blir manga sjukdagar.

— Jag ar sakert hemma atminstone tre dagar i manaden, men
jag kan inte bade ga ner i arbetstid och férsérja mig.

Janice aterkommer flera ganger till att hon trots allt har haft tur.
Hon har fatt en diagnos och symtom som framst drabbat de
ovre luftvagarna och en behandling som fungerat.

— Nagot pagar hela tiden i kroppen, men jag har forlikat mig
med det. Jag litar pa att lakemedlen jag far hjalper mig att ma
sa bra jag kan.

Pa fragan om vad hon gor for att ma bra beréattar Janice att hon
inte planerar for mycket.

— Jag planerar bara in sadant jag tycker om att géra och inte for
ofta. Jag blir sa fruktansvart slut efter en utekvall med
forestallning till exempel. | vardagen mar jag som bast av att
bara fa vara ute i min tradgard och ta hand om mig sjalv, sager
Janice.
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CSD, centrum for sallsynta diagnoser, i samverkan ar regionala
vardcentrum for sallsynta diagnoser som finns vid sex av
Sveriges universitetssjukhus. CSD fungerar som en stddjande
enhet for vardgivare, patienter och anhériga som berors av
sallsynta héalsotillstand. De arbetar tillsammans med foretradare
for halso- och sjukvarden, andra samhallsaktorer och
intresseorganisationer, for att 6ka kunskapen och forbattra
livsvillkoren for personer som lever med sallsynta halsotillstand
och deras narstaende.

Las mer p& csdsamverkan.se

Riksforbundet Sallsynta diagnoser bildades 1998 av
foraldrar till barn med olika sallsynta halsotillstand. Det
ar en paraplyorganisation dar ett 70-tal diagnos-
foreningar finns representerade.

Riksforbundet Sallsynta diagnoser arbetar for att alla som lever
med ett sallsynt halsotillstand ska fa tillgang till vard- och
stodinsatser i ratt tid och utifran behov. Férbundets uppdrag ar
att driva fragor som ror personer med funktionsnedséttning och
att sprida kunskap om sallsynta diagnoser. De vill ocksa framja
forskning och utveckling av metoder for diagnostik och
behandling. Personer som lever med sallsynta halsotillstand
ska inte missgynnas pa grund av att andra inte kanner till s&
mycket om deras situation. Férbundet har genom aren drivit
flera projekt dar resultatet har blivit konkret material som alla far
ta del av, sdsom utbildningsfilmer, sammanstallningar av
rattigheter i halso- och sjukvarden och tips pa hur man kan goéra
det som kallas en sallsynt vardplan.

De 16 000 medlemmarna representerar over 100 olika
diagnoser som sinsemellan ar valdigt olika. Gemensamt ar att
alla halsotillstand ar livslanga, sa gott som alltid obotliga och
nastan alltid har genetiska orsaker.

— Det ar sallsynthetens dilemma som férenar medlemmarna,
inte sjukdomen eller syndromet i sig. Man kan latt kanna sig
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ensam om man ar den enda i sin hemstad som lever med

ett visst sallsynt halsotillstdnd, men tillsammans ar vi starkare,
sager Evelina Rosén, projektledare pa Riksforbundet Sallsynta
diagnoser.

Har hittar du Riksforbundet Séllsynta diagnoser:
sallsyntadiagnoser.se

Informationscentrum for sillsynta hilsotilistand

Sedan mars 2020 har Agrenska uppdraget att ta fram
och kvalitetssakra informationstexter till
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sallsynta
halsotillstdnd och sprida information om dessa.

Informationen ar till fér personer som arbetar inom vard,
omsorg, skola och socialtjanst. Den vander sig ocksa till de som
lever med ett sallsynt hélsotillstand, deras narstaende och
andra som de har kontakt med. Kunskapsdatabasen kan aven
vara anvandbar fér personer som arbetar pa en myndighet.

| databasen finns utforlig, kvalitetssakrad information om fler an
300 séllsynta halsotillstand. Nya informationstexter tillkommer
varje ar, och befintliga texter uppdateras regelbundet.
Underlagen till texterna skrivs av medicinska specialister i
Sverige. Informationen bearbetas av redaktérer vid
Informationscentrum och faktagranskas av en sarskild
expertgrupp. Berorda intresseorganisationer ges ocksa
mojlighet att lamna synpunkter pa innehallet.

Fragor, forslag eller synpunkter?
Kontakta Informationscentrum via e-post
sallsyntahalsotillstand @agrenska.se
eller telefon 031-750 92 00.

Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sallsynta héalsotillstand:
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Informationscentrum for séllsynta héalsotillstand vid Agrenska:
agrenska.se/informationscentrum
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En sammanfattning av dokumentation nr 684

Granulomatds polyangiit, GPA, och
mikroskopisk polyangiit, MPA, ar reumatiska
vaskulitsjukdomar som drabbar de minsta
blodkarlen i kroppen. Sjukdomarna tillh6r
gruppen ANCA-associerade vaskuliter (AAV).

GPA och MPA kan ge symtom fran manga
olika organ till exempel dvre luftvagar, lungor,
njurar, 6gon, hud, tarm och urinvagar. Det ar

vanligt med en allman sjukdomskansla,
ledsmaérta och fatigue.

Tillstdnden behandlas med en
hogdosbehandling for att uppna symtomfrihet
och sedan en underhallsbehandling for att
undvika aterinsjuknande.

| dokumentationen kan du hitta medicinsk
information om GPA och MPA samt
information om forskning och omvardnad. Har
ges aven en inblick i hur det ar att leva som
vuxen med GPA.

FAMILIE- OCH VUXKENVISTELSER

Kunskap och kompetens om sallsynta diagnoser
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