Pemfigus vulgaris

Pemfigus vulgaris &r en sjukdom som ger blésor i
huden och slemhinnorna. Blasorna brister latt och
ger upphov till smartsamma sar som kan vara
vatskande och lattblddande. Om blésorna blir
mycket utbredda kan de ge upphov till omfattande
vatskeforlust, infektioner och ytterligare skador pa

huden.

Den exakta forekomsten av pemfigus vulgaris ar inte kénd.
Uppskattningsvis forekommer sjukdomen hos firre dn 1 per
100 000 personer. Sjukdomen &r inte arftlig.

Symtom

Sjukdomen bdrjar oftast mellan 40 och 60 érs alder, men
dven barn och tonaringar kan insjukna. Symtomens
svarighetsgrad varierar.

Det forsta symtomet ar ofta blasor i munnens slemhinna.
Blésorna brister snabbt och blir smirtsamma sar som kan
gora det svart att dta. Om blasorna finns i halsen kan det ge
upphov till heshet, och om de finns i matstrupen kan det leda
till svéljsvarigheter.

Efter en tid kan det &ven komma blasor pa huden i till
exempel harbotten, ansiktet, armhalorna, ljumskarna och pa
stdllen dér huden r utsatt for tryck. Blasorna kan ocksa
finnas dér huden &vergar i slemhinna, det vill sdga runt
munnen, i de yttre kvinnliga kdnsorganen och vid dndtarms-
mynningen. Utan behandling kan blasorna sprida sig dver en
allt storre del av kroppen.

Forutom smaérta kan blasorna medfora klada, stickningar
eller en brannande kinsla. Séren efter blasorna kan dessutom
latt infekteras av bakterier.

Orsak

Pemfigus vulgaris dr en autoimmun sjukdom. Det innebér att
immunsystemet felaktigt angriper den egna kroppens viv-
nader. Vid sjukdomen paverkas proteiner som har betydelse
for cellernas sammanbindning i huden och slemhinnorna.
Man kénner inte till varfor sjukdomen uppstar.

Behandling
Det finns ingen behandling som botar pemfigus vulgaris
Behandlingen syftar till att minska antalet blasor och for-

hindra att nya uppstér, dimpa inflammationen och foérhindra
komplikationer.

Oppna sér behdver héllas rena och skyddas for att minska
risken for sméirtsamma infektioner. Ibland behdvs forband
och bakteriedédande salva. Vid omlédggning av omfattande
sar kan man fa hjélp av sjukvarden.

Behandlingen bestar av lakemedel och anpassas efter sjuk-
domens svarighetsgrad. Kortison ges tidigt och under akuta
forsémringsperioder. Behandlingen inleds med en hog dos
som sedan trappas ned till en underhallsdos. Kortison ger
oftast en snabb forbéttring, men ldngvarigt bruk innebér risk
for ménga biverkningar. For 1angsiktig stabilisering
kombineras kortison ofta med andra immunmodulerande
lakemedel.

Inflammationen i hud och slemhinnor behandlas med
kortisonkrdam lokalt. Vid behov ges dven smartstillande
lakemedel.

Vid blésor i munnen &r det viktigt att undvika mat som kan
irritera eller mekaniskt skada munslemhinnan. Aven
aktiviteter som kan skada huden bor undvikas.

For att folja effekten av behandlingen och uppticka
eventuella biverkningar krivs oftast regelbunden upp-
foljning. Det &r viktigt att tidigt upptécka bakteriella
infektioner och behandla dem med antibiotika.

Personer med pemfigus vulgaris och deras nirstdende bor
erbjudas psykologiskt och socialt stod.

Resurser
Resurser for diagnostik och behandling finns vid
universitetssjukhusen.

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

Samhallets stodinsatser

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

Intresseorganisationer

 Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ér en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sillsynta
hilsotillstdnd. 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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