Granulomatos
polyangit

Granulomatds polyangit (GPA) &r en
inflammatorisk sjukdom som péaverkar kroppens
blodkarl. Inflammationen leder till skador pa
blodkérlen och dérmed samre blodtillférsel till olika
organ. Flera av kroppens organ kan paverkas och
sjukdomen kan leda till bestdende organskador.
Granulomatés polyangit férekommer hos bade
barn och vuxna, men de flesta som insjuknar &r
aldre én 70 ar.

I Sverige uppskattas att 15 personer per 1 miljon invanare
insjuknar i granulomatds polyangit per ar och att det finns
160 personer per 1 miljon invanare med sjukdomen.

Symtom

Symtomen varierar i art och svarighetsgrad mellan olika
personer med sjukdomen. Hos de flesta paverkas luft-
vagarna. Bihaleinflammation, langdragen blodig snuva, sar i
munhélan och néstéppa dr vanliga symtom. Aven hosta,
blodiga upphostningar och andnéd férekommer liksom 6ron-
inflammationer.

Allménna symtom som sjukdomskénsla, trotthet (fatigue),
viktnedgéng och feber &r vanligt.

Hos cirka 70 procent av alla med sjukdomen péverkas
njurarna. Kraftig paverkan pa njurarna kan snabbt leda till
njursvikt. Inflammation kan finnas i urinblasan och
urinledaren. Hos mén kan &ven prostatakorteln bli
inflammerad.

Inflammation i 6gonen drabbar cirka 30 procent. Typiska
symtom ar rdda smirtande 6gon, dimsyn och syn-
nedsittning.

Personer med sjukdomen kan fa hudsymtom som sar eller
olika utslag. Aven sar i slemhinnorna férekommer.

Hos en del paverkas de nerver som finns utanfor hjérnan
och ryggmargen, det perifera nervsystemet. Det medfor
symtom som domningar, stickningar, nedsatt kinsel eller
nervsmarta, till exempel i ett ben. Mer ovanligt &r att
centrala nervsystemet, det vill sdga hjdrnan och ryggmaérgen,
paverkas.

Orsak

Orsaken till granulomatds polyangit &r inte kdnd. Sjukdomen
dr inte drftlig. Vissa érftliga faktorer kan sannolikt ha
betydelse for risken att insjukna, men utlosande faktorer
krévs ocksa.

Granulomatos polyangit réknas till de autoimmuna
sjukdomarna. Autoimmun innebér att immunsystemet
angriper den egna kroppens viavnader och organ.

Behandling

Behandlingen vid granulomatds polyangit bestar av
immunmodulerande 1dkemedel. Den anpassas efter individen
beroende pa symtomen och deras svarighetsgrad, risken for
aterfall, andra samtidiga sjukdomar och likemedels-
overkénslighet. Ungefar hélften av alla med sjukdomen
aterinsjuknar en eller flera ganger. Det innebér en ny period
med inflammation och risk for organskador.

Behandlingen delas in i tvé faser: induktionsbehandling och
remissionsbevarande behandling. Induktionsbehandling
syftar till att minska inflammationen och uppné remission,
det vill sdga inaktiv sjukdom. Remissionsbevarande
behandling syftar till att bibehélla symtomfrihet och undvika
framtida skov av sjukdomen.

Resurser
Kunskap om granulomatds polyangit och resurser for
diagnostik finns vid universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns &ven Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge védgledning och information om
sdllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedsittningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer
* Reumatikerforbundet

* Njurforbundet

* Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ar en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sillsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstand vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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