Eosinofil granulomatos
med polyangit

Eosinofil granulomatos med polyangit ar en
sjukdom dar inflammationer i blodkarl orsakar
skador i olika organ. Det kan leda till manga
symtom med varierande svarighetsgrad.
Lungorna och 6vre luftvigarna paverkas alltid
och de flesta far svar astma. Ofta paverkas
aven nerver, huden och hjartat, och i vissa fall
magsacken, tarmarna och njurarna.

Eosinofil granulomatos med polyangit (EGPA) ér inte
arftligt. I Sverige insjuknar 10-20 personer varje ar och
man uppskattar att 100150 personer har sjukdomen.

SYMTOM

Symtomen varierar. De flesta insjuknar i dldern 4550 ér,
men sjukdomen forekommer i alla aldrar. De forsta symtomen
brukar vara svarbehandlad astma eller symtom frén 6vre
luftvdgarna som liknar allergi. Det &r ocksa vanligt med
polyper i ndsan och bihaleinflammationer.

Nerver utanfor hjarnan och ryggmaérgen (perifera nerver)
paverkas ofta av sjukdomen. Skador i enskilda nerver kan
leda till domningar, smérta och nedsatt muskelstyrka.

Manga far hudforéndringar som blésor, sar, knutor eller
sma roda utslag pé grund av hudblddningar.

Hjértat kan ocksé paverkas. Det kan leda till allvarliga
symtom som hjértsvikt och rytmrubbningar.

Hos en del blir magsécken och tarmarna inflammerade
med symtom som smadrta, illamaende och blodningar.

Tecken pé att njurarna ér paverkade kan vara blod eller
protein i urinen och hogt blodtryck.

ORSAK

Orsaken till eosinofil granulomatos med polyangit &r inte
kéand. Typiskt for sjukdomen ér ett 6kat antal eosinofila
granulocyter. Det dr en sorts vita blodkroppar som hor till
immunsystemet. Det uppstar ocksé inflammationer, framfor

allt i mindre blodkérl. Inflammationerna och de eosinofila
granulocyterna skadar vdvnaden i olika organ.

BEHANDLING

Eosinofil granulomatos med polyangit utreds och behandlas
av en reumatolog. Det dr viktigt med regelbundna kontroller
och 1dng uppfoljning. I forsta hand behandlas sjukdomen
med kortison, ibland i kombination med andra immun-
hdmmande lakemedel.

Prognosen ar god, hos 90 procent av dem som har
sjukdomen ger behandlingen en varaktig forbattring.
Manga blir symtomfria men en del har kvarstdende astma.
I vissa fall kan det bli bestdende skador i organ som varit
inflammerade.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA

Utredning och behandling av eosinofil granulomatos med
polyangit gors i samverkan med reumatologklinikerna vid
universitetssjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns ocksé Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD) som kan ge végledning och
information om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar
kan fa olika typer av stdd och insatser. Mer information om
sambhillets stdd finns att 14sa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstdnd under
”Samhallets stodinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER
Reumatikerforbundet

Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om
eosinofil granulomatos med polyangit som finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hilsotillstand.

Informationscentrum for sillsynta halsotillstand
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for sillsynta
halsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det séllsynta hélsotillstdndet &r reviderad
februari 2020.
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