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Dagens forskning
ger morgondagens vard!

Den har skriften a@r en del av Hjart-Lungfondens arbete
med att sprida information om hjért- och lungsjukdomar.
Den har varit méjlig att ta fram tack vare gavor fran
privatpersoner och féretag.

Hjart-Lungfonden bildades 1904 i kampen mot
tuberkulos (tbc). | dag ar fondens mal att uppnd en varld
fri frdn hjart- och lungsjukdom och att ge fler ett Idngre
och friskare liv. Hjart-Lungfonden samlar in pengar till
hjart-lungforskning och arbetar fér 6kad kunskap om
forskningens betydelse. Verksamheten &r helt beroende
av bidrag fran privatpersoner och féretag.

Hjart-Lungfonden ar Sveriges stérsta och viktigaste
finansiar av den oberoende hjart- och lungforskningen.

Ett 90-konto &r givarens garanti fér att pengarna Kristina Sparreljung
gdr till @ndamalet. Svensk Insamlingskontroll kontrollerar Generalsekreterare,
regelbundet alla organisationer med 90-konto. Hjért-Lungfonden
Hjért-Lungfonden prioriterar klinisk forskning fér att
de medicinska resultaten snabbt ska komma till praktisk
anvdndning inom sjukvarden.

Jag tror och hoppas att du kommer att
uppskatta denna skrift.

Hjart-
Lungfonden

Box 2167, 103 14 Stockholm
Besoksadress: Stora Nygatan 27, 1 27 Stockholm
Tel 08-566 24 200, Fax 08-566 24 229
www.hjart-lungfonden.se

insamlingskonton: pg 90 91 92-7 bg 909-1927
organisationsnummer 802006-0763



SARKOIDOS

Sarkoidos brukar kallas den gatfulla sjukdomen.
Varje dr insjuknar cirka 1 200 personer i Sverige

i sarkoidos och omkring 16 ooo lever med sjukdomen.

Likarna vet inte varfor sarkoidos uppkommer, bara
att sjukdomen 4r av inflammatorisk karaktir och att
deninio fall av tio drabbar patientens lungor. Sarkoidos
rdknas dirfor till gruppen lungsjukdomar, 4ven om
forandringar kan forekomma ocksa i flera andra organ.

Hjirt-Lungfondens engagemang for lungsjukvard
stracker sig tillbaka till borjan av forra seklet, da
tuberkulossituationen i Sverige var jamfoérbar
med den i fattiga ldnder i dag. Numera har fonden
vidgat perspektivet dven till andra lungsjukdomar,
som sarkoidos.

Svenska forskare ligger i den internationella
forskningsfronten nir det giller sarkoidos, men
dagens kunskap om sjukdomen ir fortfarande
ofullstindig. Dérfor behovs det stindigt satsningar
pa ny forskning, inte minst genom insamlingar fran
engagerade minniskor. ¢
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Lungor och andning

Sa fungerar lungorna

Lungorna skoter gasutbytet i organismen genom att
ta upp syrgas fran luften till blodet, och avge koldioxid
fran blodet till luften. Lungviavnaden dr uppbyggd

sa att den skapar storsta mojliga kontaktyta for gas-
utbytet mellan luft och blod.

Inandningsluften kommer in i lungorna via luft-
roren som kallas bronker. Luftstrupen delar sig i tva
huvudbronker, en till vardera lungan, de delar sedan
upp sig som grenar i allt tunnare bronker lingre ut
ilungvidvnaden.

De smalaste bronkgrenarna dr mindre 4n 2 milli-
meter och avslutas i “klasar” med lungblasor, alveol-
er. En vuxen minniska har omkring 300 miljoner
alveoler, och det 4r i dessa som gasutbytet sker.
Lungblasorna 4r omgivna av ett titt ndtverk av lung-
kapilldrer, harfina blodkirl med tunna viggar som
leder blodet f6rbi alveolernas tunna membran. Hir
tar blodet upp syre fran inandningsluften och avger
samtidigt den koldioxid som bildats vid 4mnes-
omsittningen i kroppens celler.

Blodet som ska syresittas passerar lungorna genom
”lilla kretsloppet”. Syrefattigt blod med hog koldioxid-
halt pumpas ut fran hoger hjartkammare in i lungarti-
ren som foljer luftrérens férgreningar ut mot lungka-
pillirerna kring alveolerna. Dir avger blodet koldioxid
och tar upp syre fran inandningsluften. Det syresatta
blodet lamnar lungorna via lungvenerna som leder
till hjdrtats vanstra formak. Blodet fortsitter dérifran
via vinster kammare och stora kroppspulsadern ut i
kroppen.

I lungvivnaden finns ocksa sma lymfbanor och
lymfkortlar som samlar upp vivnadsvitska (lymfa)
och for den till storre kirl. Lymfa 4r den del av blod-
plasman som har passerat kapilldrernas kirlviggar.
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Luftréren utgdr frén luftstrupen i form av tvé bronker som delar sig i allt finare grenar.
Andgrenarna utgérs av tunnvéggiga "séickar” med utbuktningar, s& kallade lungbl&sor
eller alveoler. Runt alveolerna finns ett finmaskigt nat av harfina blodkarl och kapillarer.
Det d@r har blodet avger den koldioxid (blé pilar) som bildats vid @mnesomsdttningen i
kroppens celler, samt tar upp syre fran inandningsluften och leder det syresatta blodet
(réda pilar pd bilden) till hjartats vanstra formak for vidare befordran ut i kroppen.
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Sarkoidos

Den gatfulla sjukdomen

I Sverige insjuknar varje ar cirka 1 200 personer i
sarkoidos och omkring 16 ooo lever med sjukdomen.
Likarna vet inte varfor sarkoidos uppkommer, bara
att sjukdomen 4r av inflammatorisk karaktir och

att den i nio fall av tio drabbar patientens lungor
(pulmonell sarkoidos). Sarkoidos raknas darfor till
gruppen lungsjukdomar, dven om forandringar kan
forekomma ocksd i manga andra organ (extrapulmonell
sarkoidos), exempelvis i huden, lymfkortlarna, levern,
mjilten, hjirtat, njurarna, 6gonen och nervsystemet.

Hur sjukdomen yttrar sig och den konsméssiga for-
delningen verkar variera mellan olika ldnder. I Sverige
ir omkring 55 procent min och de insjuknar tidigare
4n kvinnor. Medelaldern for insjuknande ar cirka 45 ar
for min och 54 ar for kvinnor.

Sarkoidos dr vanligare i de glest befolkade delarna
av nordvistra Sverige 4n i storstadsomradena runt
Stockholm och Goteborg. Orsaken till denna ojimna
spridning av insjuknande 4r inte kind, men skulle
kunna bero pa genetiska skillnader mellan individer
i olika omraden och/eller pd miljomaissiga faktorer.
Det dr klarlagt att genetik, atminstone till viss del, 4r
av betydelse for sjukdomsbilden, till exempel vilka
organ som drabbas.

Flertalet patienter, insjuknar med symptom som
sakta utvecklas under loppet av ménader, men sjuk-
domen kan ocksé debutera plotsligt med symptom
fran hud och/eller fotleder, samt ofta hosta eller feber.
Denna form av sjukdomen kallas Lofgrens syndrom
efter den svenske sarkoidosforskaren Sven Lofgren
(1910 —1978). Lofgrens syndrom drabbar omkring
30 procent av patienterna i Skandinavien och kallas
ibland f6r akut sarkoidos. Den form som oftast kom-
mer mer smygande kallas icke-Lofgrens syndrom.
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Lofgrens syndrom ér vanligen férknippat med god
prognos, medan patienter med icke-Lofgrens oftare
far ett mer utdraget sjukdomsforlopp.

Det foreligger viss sdsongsvariation i insjuknandet
i Lofgrens syndrom, som ofta debuterar under varvin-
tern medan insjuknande i icke-Lofgrens 4r mer jaimnt
fordelat over aret.

Det 4r inte ovanligt att sarkoidos uppticks
slumpmissigt i samband med att en person genomgar
rontgenundersokning av lungorna exempelvis infor
en operation.

Typiskt for sarkoidos ér att det bildas inflamma-
toriska hirdar (granulom) i de angripna organen. I
mikroskop ser hidrdarna ut som sma korn. De 4r upp-
byggda av bland annat makrofager, immunforsvarets
dtarceller”, med uppgift att bryta ner eller kapsla
in frimmande mikroorganismer eller andra 4mnen
for att gora dem ofarliga. Makrofagerna kan smaélta
samman till jitteceller som ingar i de karaktéristiska
granulomen.

Orsak okind

Orsaken till att vissa personer insjuknar i sarkoidos

ir okidnd, men troligen samverkar flera faktorer. I

en svensk studie fran 2018 uppskattades betydelsen
av drftlighet till 40 procent och betydelsen av milj6-
faktorer, alltsd nagot man utsatts for (exponering),
till 6o procent. Det kan ocksa vara sa att sjukdomen 4r
autoimmun, det vill sdga att kroppens immunforsvar
reagerar mot ett kroppseget dmne.

For exponering, exempelvis genom ett éverforbart
smittdmne, talar bland annat att Lofgrens syndrom
ofta debuterar under varvintern, samt att sarkoidos
kan 6verforas fran givare till mottagare vid transplan-
tation.
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Regionala skillnader i férekomst kan ocksa styrka teorin
att sjukdomen orsakas av en infektion av nagot slag.

For en drftlig komponent talar bland annat resultat
frdn ovan nidmnda studie som visade att om en forilder
eller ett syskon har haft sjukdomen ér risken omkring
fyra ganger storre att fi sarkoidos 4n om sjukdomen inte
forekommit i familjen. Dessutom har tvillingstudier
visat att risken for en endggstvilling ar ytterligare forhojd
ide fall en tvilling har drabbats av sarkoidos.

Teorin om en genetisk komponent stirks av att
sarkoidos yttrar sig olika i skilda etniska grupper.
Skandinaver far exempelvis i stor utstrickning
Lofgrens syndrom, medan denna form 4r sillsynt
hos afroamerikaner, som i stillet drabbas av en mer
aggressiv form av sjukdomen, frimst i lungor och
hud. Personer med orientaliskt ursprung fér oftare
symptom fran dgonen eller hjirtat.

Noggranna analyser avimmunforsvaret visar att
detta har aktiverats och reagerat mot nagot specifikt
men 4dnnu okdnt Amne, som skulle kunna vara involve-
rat i uppkomsten av sjukdomen. Jakten pa detta okdnda
dmne har pagatt linge, men inte lett till nagra sikra
resultat. I sarkoidospatienternas typiska granulom har
man hittat spar av virus, bakterier och svampar. Resul-
taten av studierna ir emellertid svartolkade. Man har
dock konstaterat att nir sjukdomen sarkoidos utveck-
lats s smittar den inte mellan individer. En hypotes
ar att immunforsvaret reagerar mot sparimnen fran
ett smittimne, langt efter det att detta forsvunnit, och
som immunforsvaret av okdnd anledning skulle ha
svart att eliminera.

Det man vet ir att sjukdomen inleds med en
inflammation och att det troligen finns nagot imne
—kanske en mikroorganism, kanske ett kroppseget
imne, kanske en kombination av bada - som utléser
inflammationen. ¢
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Kartan visar antalet drabbade
av sarkoidos i Sverige férdelat
per region. Flest sjuka finns i
Vasterbotten och Jamtland
samt i Dalarna och Orebro lan.

Antal drabbade per 100 000
B 189-224
W 154-<189
7 19-<154
I 84-<II9

KALLA: ARKEMA ET AL:
SARCOIDOSIS INCIDENCE

AND PREVALENCE:

A NATIONWIDE REGISTERBASED
ASSESSMENT IN SWEDEN

1. Blekinge

2. Dalarna

3. Gotland

4. Gavleborg

5. Halland

6. Jamtland

7. J6nképing

8. Kalmar

9. Kronoberg
10. Norrbotten
11. Skéne
12. Stockholm
13. Sédermanland
14. Uppsala
15. Varmland
16. Vasterbotten
17. Vasternorrland
18. Vastmanland
19. Vastra Gétaland
20. Orebro
21. Ostergétland
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Symptom och diagnos

Varierande symptom

Sarkoidos ir en sjukdom som kan ge en lang rad olika
symptom. Det beror pa att sa gott som alla organ

i kroppen kan drabbas. Sjukdomen upptrideride
flesta fall i lungorna men symptom fran bland annat
6gon och hud dr ocksa vanliga. Patienter med symp-
tomgivande sarkoidos kan darfor tinkas soka hjilp
hos savil olika organspecialister som i primérvarden.

Personer som insjuknar i Lofgrens syndrom uppvi-
sar en mycket homogen bild, medan 6vriga sarkoidos-
patienter 4r mer heterogena och kan delas in i flera
undergrupper.

Lofgrens syndrom karaktiriseras av plotslig svull-
nad och virk i fotleder och/eller runda, upphéjda och
ommande blardda flickar, vanligen pa underbenen.
Dessa kallas knolros (erythema nodosum) och ses hos
kvinnor oftare 4n hos min, medan besvir fran fotle-
derna drvanligare hos mén. Allmén sjukdomskinsla
och feber forekommer ofta, ibland 4ven torrhosta
och tryckkinsla 6ver brostet. Vid typiska tecken pa
Lofgrens syndrom brukar ldkaren skicka patienten
till lungrontgen. Rontgenbilderna hos en patient med
syndromet visar forstorade lymfkortlar vid luftrorens
forgreningar i bada lungorna. I en del fall syns ocksa
infiltrat, flickvisa fortatningar, i lungvavnaden.

Lofgrens syndrom klingar oftast avinom ett antal
manader utan att sedan aterkomma. Det sker fram-
for allt hos patienter som har en speciell HLA-typ.
Det innebir att de har en speciell variant av den
receptor som kallas HLA och som finns pa cellernas
yta. Om ett frimmande 4mne kommer in i kroppen
visar HLA upp detta for T-celler, som 4r en del av
immunforsvaret. T-cellerna reagerar pd dmnet och
det uppstér en inflammation.

Omkring tva tredjedelar av personer med Lofgrens
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syndrom har en viss HLA-variant, som ér starkt kopplad
till tillfrisknande. Patienter med andra HLA-varianter
far oftare leva med sjukdomen under ldngre tid.

Hos flertalet patienter med icke-Lofgrens syndrom
uppkommer symptom pa sarkoidos langsamt. Tecken
pa sjukdom kan vara torrhosta, trotthetskinsla,
andfaddhet och ibland viktnedgang, men den &r sil-
lan kraftig. Vid denna variant blir sjukdomsforloppet
oftast mer utdraget med symptom fran savil lungor
som andra organ. Aven hir ir sjukdomsférlopp och
prognos kopplade till vilken HLA-variant man har,
men sambanden ir inte lika uttalade som vid Lof-
grens syndrom. Bade lungorna och andra angripna
organ kan drabbas av fortskridande omvandling till

Sarkoidos upptrader oftast
i lungorna men symptom
frén andra organ ar ocksé
vanliga. Patienter med
symptomgivande sarkoidos
kan darfér tankas séka hjalp
hos séval olika organspecia-
lister som i primarvérden.



SYMPTOM
LOFGRENS SYNDROM

+ feber

+ sjukdomskansla

* torrhosta

* tryck 6ver brostet
+ kndlros

+ svullna fotleder

SYMPTOM
ICKE-SJOGRENS
SYNDROM

+ trétthetskansla

+ viktnedgéng

+ torrhosta

+ andfaddhet

+ varierande symptom
beroende p&d om andra
organ @r angripna

HJART-LUNGFONDEN

drrvivnad genom successivt 0kad forekomst av bind-
vivsceller (fibrosering). Detta kan pa sikt innebéra att
organen fungerar simre.

Diagnos

Diagnosen sarkoidos faststills med hjilp av flera
undersokningar vars resultat ska stimma Gverens.
Vid misstanke om sjukdomen inleds undersékningarna
med en lungrontgen. I vissa fall maste utredningen
sedan kompletteras med noggrannare undersékning
av brostkorgen med datortomografi, som gor det
mojligt att littare uppticka férandringar.
Nir ldkarna studerar lungrontgenbilderna anger
de utbredningen av sjukdomen genom gradering pa
en skala 0—4, dir o innebér att inga fordndringar ses
ilungorna. Grad 1 innebdr att lymfkortlarna 4r svullna
och grad 2 innebir att det dessutom tillkommit infil-
trat, fortatningar, i lungorna. Vid grad 3 finns enbart
infiltrat, medan svullnaden i lymfkortlarna minskat
ochvid grad 4 har det uppstatt drrbildning i lungorna.
Patienter med lungférandringar blir i regel ytterli-
gare undersokta genom bronkoskopi, vanligen kom-
pletterad med samtidig provtagning (biopsier) fran
bronkslemhinna eller lungvivnad. Dessutom utfors
ofta bronkskoljning (bronkoalveoldrt lavage, BAL), varige-
nom graden av inflammation kan uppskattas.
Bronkoskopi sker med hjilp av ett bronkoskop, ett
slags fiberoptisk rorkikare som undersoker om det
finns fordandringar i luftréren som ibland inte kan
ses med rontgen. Patienten far forst en injektion
med lugnande medel och lokalbedévas sedan innan
bronkoskopet fors ner i lungorna genom nésan eller
munnen. Likaren kan pa en tv-skidrm folja instru-
mentets vig langt nere i luftroren och bilda sig en
uppfattning om eventuella sjukliga fordndringar dar.
BAL gar till sa att man genom bronkoskopet por-
tionsvis sprutar in steril kroppsvarm koksaltlosning
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ilungan och skoljer ett litet omrade av dess minsta
delar, lungblasorna (alveolerna). Skoljvitskan som
sugs tillbaka innehéller celler och 16sliga &mnen. Cel-
lerna som kommit upp via bronkskoéljningen studeras
noga i mikroskop och med tekniker genom vilka de
kan karaktériseras d4n mer detaljerat. Olika celltyper
identifieras och riknas. Man vet att ju fler vita blod-
kroppar — sirskilt lymfocyter — som forekommer
desto aktivare 4r patientens sjukdom.

Det 4r vanligt att vivnadsprov, biopsier, tas pa flera
stdllen. Biopsi av knolrosforandringar rekommenderas
inte, ddremot biopsi av andra typer av hudforindringar,
exempelvis bruna upphdjda flickar samt av lattill-
gingliga ytliga lymfkortlar.

I de fall patienten visar tecken pa sarkoidos

Patienter vars réntgen- eller
datortomografibilder visar
pd lungférandringar blir

i regel ytterligare under-
sokta genom bronkoskopi.
Bronkoskopi sker med hjalp
av ett bronkoskop, ett

slags fiberoptisk rérkikare
som férs ner i lungorna via
n&san eller munnen.
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ilymfkortlarna utanfor lungorna anvinds numera
ofta endobronkiellt ultraljud (EBUS) eller esofagealt
ultraljud (Eus). Metoderna innebér att man via ett
bronkoskop for ner en smal ultraljudsgivare i lung-
orna (EBUS) eller i matstrupen (EUs). Med hjilp av
ultraljud kan man med stor triffsikerhet ta vivnads-
prover fran lymfkortlarna. Vivnadsproverna granskas
sedan i mikroskop for att undersoka forekomsten av
granulom. Genom att med olika metoder specialfirga
vdvnadsproverna kan likarna utesluta infektion och
ddrmed styrka sarkoidosdiagnosen.

Sarkoidos som angriper lungorna medfor vanligen
en viss forsdmring av lungfunktionen. Patienten far
darfor dven gora lungfunktionstest i form av spiro-
metri, dd man blaser i ett munstycke, och ofta ocksa
genomga undersokning av gasutbytet.

Ibland kan det vara svart att bedoma om det
foreligger inflammation i ett eller flera organ. Da
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kan i enstaka fall isotopteknik anvindas, oftast i
kombination med datortomografi (PET/DT). Under-
sokningen kan ge upplysning om hur utbredd sjuk-
domen 4r och anvinds 4ven i stor utstrickning vid
misstanke om hjirtsarkoidos.

En annan metod som kan anvindas vid utredning
av hjartsarkoidos 4r magnetresonansundersokning
(MR). Fordelen med MR &r att undersokningen inte dr
forknippad med nagon strilbelastning, och metoden
anvinds dven vid misstdnkt sarkoidos i hjiarnan.

Ett vanligt blodprov kan ocksé bidra till att faststélla
diagnosen sarkoidos, bland annat genom att ge ett
matt pa andelen lymfocyter i blodet. Vid sarkoidos ar
andelen i manga fall sdnkt.

Laboratorieprov visar ibland att kroppens formaga
att omsitta kalcium dr stord, vilket kan bekriftas
genom hoga kalciumhalter i blodet eller urinen, vil-
ket i sin tur kan leda till njurpéaverkan och njursten.

I blodet finns enzymet angiotensinkonvertas
(ACE). ACE-nivan i blodet kan sittas i samband med
hur aktiv sarkoidosen 4r. Manga patienter med aktiv
sarkoidos har forh6jda ACE-nivaer under nagon
period av sjukdomsforloppet.

Falskt laga ACE-virden kan uppsta vid blodtrycks-
medicinering med sa kallade ACE-hammare.

Extrapulmonell sarkoidos

Nir sarkoidossjukdomen drabbar organ utanfor
lungor och brostkorg talar man om extrapulmonell
sarkoidos. Symptomen kan variera fran person till
person, beroende pa vilka organ som &r involverade.
Oftast drabbas patienternas lungor samtidigt, varfor
symptom fran luftvigarna dr vanliga. Ytligt beldgna
lymfkortlar i ljumskar, armhalor eller pa halsen ir
ofta forstorade vid sarkoidos. De kan kdnnas som
fasta, oomma knolar.

Lymfknutor erbjuder utméirkta mojligheter att
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pa ett skonsamt sitt ta vivnadsprov for att sikra
sarkoidosdiagnosen och utesluta andra orsaker till
kortelforstoringen, exempelvis tuberkulos och
cancer. De svullna kortlarna behover ingen behand-
ling om de inte trycker pa nagot eller 4r kosmetiskt
storande.

Vid 6gonsarkoidos far patienten ofta plotslig
virk i 6gonen, som manga ganger blir réda och ser
irriterade ut. Patienterna kan uppleva synpaverkan
och Jjuskinslighet. Tillstandet kallas frimre uveit
eller irit och beror pa inflammation i 6gats regnbags-
hinna, iris. Symptomen kan komma och ga under
flera ars tid. Synen 4r som regel inte hotad, men
patienten ska ha kontakt med en 6gonspecialist.

Ibland drabbas 4ven spottkortlar med atfoljande
muntorrhet, inte sillan i kombination med ansikts-
forlamning (facialispares) och uveit. En ltt stegrad
temperatur kan ocksa foreligga och dessa symptom
sammantagna kallas for Heerfordts syndrom.
Syndromet 4r associerat med en viss HLA-variant.

Det finns 4dven en variant av dgonsarkoidos som
drabbar 6gats bakre delar, bakre uveit. Detta tillstind
kan omfatta fordndringar i 6gonbotten och ha ett
utdraget forlopp. Ibland ses dven paverkan pa bind-
hinnan (konjunktiva) och tarkortlar.

Patienter med 6gonsarkoidos behandlas i forsta hand
lokalt med 6gondroppar. Behandling med kortison i
tablettform ges vid mer uttalade fordndringar.

Sarkoidos som drabbar hjirtat kan vara potentiellt
allvarligt och ska skotas i samrad med kardiolog. Alla
patienter med misstiankt sarkoidos ska inledningsvis
utredas med vilo-EKG. EKG tas ocksa pa patienter
som haft normalt vilo-EKG fran bérjan, men som
fatt symptom i form av yrselkinsla, svimningar eller
hjartklappning. De for sarkoidos sa typiska granulo-
men kan orsaka oregelbunden hjirtrytm och ndgon
gang dven hjirtsvikt. Om vilo-EKG uppvisar forand-
ringar blir det aktuellt med ytterligare utredning med
ultraljudsunders6kning av hjirtat (ekokardiografi)
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och ibland 4ven att hjartrytmen f6ljs under en lingre
period med elektroder fistade pa brostkorgen i flera
dygn (langtids-EKG). Man behover inte vara inne-
liggande under denna tid.

Helkropps PET-DT, en kombination av datorto-
mografi och isotopteknik, kan ge information om
omraden i hjirtat (och 6vriga kroppen) med aktiv
inflammation. Diarmed kan man fa kunskap om mot
vilka omraden provtagning bor riktas. En nackdel med
PET-DT 4r att den ger en forhallandevis hog straldos.

MR anvinds ocksa vid utredning av hjirtsarkoidos,
men 4r inte lika bra som PET-DT pa att bedoma aktiv
inflammation. Darfor anvinds MR frimst for att
beddma hjirtats struktur och funktion samt om det
har utvecklats fibros.

Oftast tas inte vdvnadsprov fran hjirtat dven om
detta kan goras med hjilp av kateter via blodkarl.
Skilet 4r att prover som inte visar sarkoidosfordndringar
4nda inte utesluter hjdrtsarkoidos. Diagnosen blir
darfor ofta en sannolikhetsdiagnos, dir andra orsaker
till patientens besvir uteslutits och dd man kanske
lyckats péavisa granulom i andra organ.

Patienter med rytmstorningar ges rytmreglerande
medicin och dven hjirtsvikt behandlas med like-
medel. Pacemaker, som ofta har en defibrillerings-
funktion (1cD), 4r en mojlig behandlingsmetod liksom
kortison givet i tablettform.

Sarkoidos i huden forekommer i olika varianter.
Vid Lofgrens syndrom uppstar ofta, speciellt hos
kvinnor, 6mmande och initialt blaroda ganska stora
flackar, mestadels pa underbenen. Flickarna bleknar
av och forsvinner inom néagra veckor till manader.

Det Ionar sig inte att ta prov fran dem for att pavisa
sarkoidosgranulom, men sddana hittar man didremot
iandra hudférindringar orsakade av sarkoidos.
Sadana forandringar (plack) r ofta brunaktiga, nagot
upphojda, sillan kliande och kvarstannar ofta under
lang tid. De kan vara kosmetiskt storande och 4r tim-
ligen svéra att behandla. Olika typer av lokal terapi
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eller tablettbehandling kan provas i samrad med hud-
specialist. Med tiden brukar forindringarna blekna.
Lite ovanligare dr punktformiga upphdojningar (papler)
och brunaktig forindring av tidigare irr. Aven tatu-
eringar kan dndra karaktir. Det géller oftast inte hela
tatueringen utan bara delar dir vissa firgpigment
anvants.

Sarkoidos i nervsystemet kan yttra sig pa en rad
olika sitt . Ansiktsforlamning tillhor de vanligaste
symptomen. Andra symptom kan vara kramper, dub-
belseende, gangsvarigheter och kidnselstorningar.
Om hypofysen drabbats kan ocksa hormonella
forandringar uppsta. Ibland upplevs symptom fran
nerver i extremiteterna (perifer neuropati) med 6kad
kinslighet i huden (hyperestesi), stickningar och
domningar.

Om sjukvarden misstanker sarkoidos i nerv-
systemet sker utredning och behandling i sam-
rad med neurolog. MR av skallen och ibland hela
ryggmargskanalen 4r en bittre metod for faststil-
lande av diagnos 4n datortomografi. Ofta tas prov
fran vitskan som omger ryggmargen.

Vid behandling av neurologiska symptom anvinds
vanligen kortison, ibland tillsammans med andra
immunddmpande medel. Vid allvarliga och uttalade
symptom ges kortison i blodet. En behandling som
anvinds alltmer 4r "biologiska” likemedel (hdm-
mare av signalsubstansen TNF). Behandlingen har
visat lovande resultat och verkar effektivare 4n annan
behandling. Den perifera neuropatin kan utredas
elektrofysiologiskt genom att exempelvis studera
temperaturkinsligheten.

Sarkoidos i lever och mjilte ir inte ovanligt, men
véllar sillan nagra storre problem. Leverpaverkan
kan aterspeglas av forhojda leverprover och sjukdom
i mjilten kan medfora fordndringar av blodbilden.
Bigge organen kan vid behov undersékas med hjilp
av ultraljud eller datortomografi och man kan dven ta
viavnadsprov fran bidda med punktionsnalar. Vid fynd
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av granulom maste andra orsaker till dessa uteslutas,
exempelvis svampinfektion. Om fordndringarna dr
patagliga och stor organens funktion 4r det i forsta
hand aktuellt med kortisonterapi for att forhindra
bildandet av bindvdv och att permanent nedsatt funk-
tionsnedsittning uppstar. I ytterst fa fall tas mjilten
bort i syfte att fa mindre paverkan pé blodbilden.

Sarkoidos i njurarna forekommer ibland och kan ge
njursvikt. Njursten dr vanligare hos patienter med sar-
koidos 4n hos andra och tros hdnga ihop med att vissa
far en forhojd utséndring av kalcium i urinen.

En del sarkoidospatienter far forh6jda halter av
kalcium i blodet, vilket ocksa kan paverka njurarna
och ge symptom som trotthet, torst och stora urin-
méngder.

Patienter med férh6jda kalciumnivéer i urin och/
eller blod rekommenderas ofta att 4ta en kost som &r
fattig pa kalcium, men kortisonbehandling kan dven
bli aktuell.

Vid sarkoidos i njuren foljs utéver kalciumnivaerna
i blodet, 4ven njurfunktionen och blodtrycksnivaerna.
Hogt blodtryck kan tyda pa njurpaverkan. Samrad
med njurmedicinare dr 6nskvird.

Granulom i muskler 4r inte ovanliga vid sarkoidos,
men brukar sillan ge sd patagliga symptom att de
kraver nagon speciell atgird. Svaghet i muskulaturen
kan vara ett symptom. Aven om i synnerhet fotle-
derna, men ibland 4ven andra leder drabbas av virk,
smarta och ibland 4ven svullnad i inledningsfasen av
sjukdomen sd 4r det séllsynt med bestdende besvir
och felstillningar brukar inte uppsta. Vanlig antiin-
flammatorisk behandling under en kortare tidsperiod
och i enstaka fall lokala kortisoninjektioner brukar
ricka.

Manga patienter med sarkoidos &r trotta, de lider
av sa kallad fatigue. Fatigue karaktiriseras av brist pa
energi, att man snabbt blir trott vid minsta anstrang-
ning, samt att tillstandet inte gar att sova bort. Det ir
viktigt att ldkarna utesluter andra orsaker till fatigue,
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till exempel blodbrist, skoldkortelrubbningar och
somnstorningar, som somnapné. Orsaken till fatigue
vid sarkoidos 4r oklar, men tros vara multifaktoriell.
Troligen inverkar den sarkoida inflammationen och
ibland biverkningar av 1ikemedel, men 4ven psykolo-
giska och sociala faktorer kan spela en roll.

Behandling med immunddmpande ldkemedel
brukar inte hjilpa mot fatigue. Daremot har en del
studier visat positiva effekter av fysisk aktivitet och
kognitiva triningsprogram. ¢

De som insjuknar i den
akuta formen av sarkoidos
far bland annat hég
feber, medan de som har
den smygande formen
endast har ndgot forhojd
kroppstemperatur.
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Behandling

Lindring av symptomen

Nagon botande behandling mot sarkoidos finns inte,
men 4r inte heller strikt n6dvindig eftersom sarkoi-
dos kan ldka ut av sig sjilv och dven forekomma utan
symptom.

Likaren brukar ge rad om att behandla eller inte
med utgdngspunkt fran hur den enskilda patienten
mar och hur rontgenbilden och lungfunktionen
utvecklas. Vid besvirande symptom eller di tecken
pa sjukdomsaktivitet finns, exempelvis vid forsimrad
lungfunktion, inleds ofta behandling med inflam-
mationsdimpande medicin, i forsta hand kortison-
preparat. Beslut om behandling baseras pa en sam-
manvigd bedomning av symptom, lungrontgen och
lungfunktionsutveckling.

Behandlingen kan bromsa sjukdomsaktiviteten,
lindra symptomen och minska risken for bestaende
skador men det 4r osdkert i vilken man medicinering
pa lang sikt paverkar sjilva sjukdomsforloppet.

Man avvaktar ofta nagra méanader for att folja forloppet
innan det blir aktuellt med eventuell behandling.
Det vanliga 4r att den som 4r sjuk stills under likares
observation si linge sjukdomen varar och nagot ar
efter det att sjukdomen forefaller att ha 14kt ut.

Kortison

I de fall da sarkoidos behdver behandlas med
lakemedel pa grund av symptom eller fortskridande
sjukdom ges i forsta hand inflammationshdmmande
kortison (prednisolon) i tablettform. Kortisonet

botar inte patienten men haller oftast sjukdomen
under kontroll och forebygger att lungvivnad
forstors och omvandlas till drrvdvnad, vilket kan
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leda till bestdende funktionsnedsittning. Effekten

av kortisonbehandlingen f6ljs genom upprepade
blodprovstagningar, lungrontgen och lungfunktions-
undersokningar.

For att kortisonet ska ge 6nskad effekt ges till att
borja med oftast 30 milligram prednisolon per dag.
Dosen trappas sedan successivt ner under cirka ett
ar. Om tecken pa aktivitet i sjukdomen uppkommer
under nedtrappningen, backar man till den ldgsta dos
vid vilken man inte sag nagra eller bara svaga tecken
pa sjukdomsaktivitet.
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Om, nir och hur kortisonbehandlingen ska
sdttas in dr en svar avvigning. Om behandlingen
ges mycket tidigt, under lang tid och i hoga doser,
kan den fa patienterna att ma bittre, 4ven de med
utbredda lungférindringar. I gengild finns risk for
biverkningar som viktokning, skeletturkalkning
(osteoporos eller benskorhet), akne, 6kad harvaxt och
rundad ansiktsform, sa kallat ’manansikte”. Diabetes
kan debutera under pagaende kortisonbehandling
och om patienten redan har diabetes vid sarkoidos-
debuten kan behandlingen gora att blodsockret
tenderar att stiga. Savil lakare som patienter stéller
sig darfor i regel nagot avvaktande till tidigt insat-
tande av kortison.

I den inledande terapifasen, dd doserna dr hogre,
rekommenderas oftast medicin som skyddar mag-
slemhinnan, sa kallade protonpumpshidmmare.
Behandlingen med prednisolon f6ljs upp med ben-
tathetsmitningar och vid behov ges tidsbegransad
osteoporosprofylax i form av bisfosfonater. Ddremot
dr ldkarna ofta forsiktiga med att forskriva kalcium
i tablettform och D-vitamin eftersom omsittningen
av dessa dmnen kan vara stord och ge forh6jda nivaer
av kalcium. Bentitheten brukar foljas med en typ av
rontgen med ett par ars mellanrum.

Patienter med Lofgrens syndrom far sillan kortison
eftersom sjukdomen hos flertalet avdem dnda
laker ut av sig sjdlv. Redan efter sex till atta veckar
borjar de akuta symptomen klinga av, men hosta
och trotthet kan kvarsta ldngre tid. Patientgrup-
pen behandlas i stéllet vid behov med olika vanliga
inflammationsdimpande preparat for att dimpa led-
virk och gora mmande hudutslag mindre kénsliga.

Om patienten trots det fortfarande har uttalade
besvir kan det vara virt att prova med kortisoninjek-
tioner i drabbade leder.
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Andra likemedel och behandlingar

De personer som har aktiv sjukdom men som av

olika anledningar inte kan eller bor ta kortison , exem-
pelvis personer med diabetes eller kraftig 6vervikt, kan
fa andra immundimpande likemedel. Det giller dven
patienter dir kortisonet inte hjdlper. Dessa preparat,
som ofta kallas "cellgifter” (cytostatika), kraver titare
kontroller i form av blodprovstagning. Biverkningarna
dr ndgot annorlunda 4n vid kortisonbehandling.

I borjan dr det vanligt med huvudvirk och illamaende,
men dessa besvir brukar ga 6ver. Paverkan pa lever,
njure och blodceller forekommer och kan leda till att
behandlingen behdver avbrytas.

Det "cellgift” som anvinds mest heter metotrexat,
men dven azathioprin anvinds i ganska stor omfatt-
ning. Vid metotrexatterapi, som ges i tablettform en
gang per vecka, ordineras 4dven folsyretabletter ett par
dagar varje vecka. Azathioprintabletter tas ddremot
dagligen. Bada medicinerna ges ofta i kombination
med prednisolon, men den dosen ir da oftast lag och
forknippad med mindre biverkningsrisk.

Vid behandling av mer avancerad och aktiv
sarkoidos, som inte svarat pa ovanstaende behand-
lingar, ges biologisk likemedelsbehandling i form av
TNF-hidmmare. De ir oftast effektiva, men kan utdver
okad infektionsrisk vara forenade med allvarliga
biverkningar, exempelvis allergisk chock och lever-
svikt. Erfarenheten av biologisk likemedelsbehand-
ling vid sarkoidos ér begransad och kunskapen om
langtidseffekterna av behandlingen 4r ofullstindiga.

Vid lungsarkoidos med till exempel hosta eller ast-
maliknande symptom kan patienten behandlas med
kortison eller luftrorsvidgande medel.

Vid progressivt och livshotande sjukdomsforlopp
kan det i sdllsynta fall bli aktuellt med lungtransplan-
tation.



26

HJART-LUNGFONDEN

Samarbete mellan discipliner

Eftersom sarkoidos kan angripa olika organ ér det helt
nodvindigt med samarbete mellan olika medicinska
discipliner. Lungldkare specialiserade pa sarkoidos
samarbetar dirfor med bland annat kardiologer, neu-
rologer och 6gonlikare. Méten med olika organspeci-
alister, gdrna i ndrvaro av rontgenlikare 4r virdefulla.

Uppfoljning

Patienter med Lofgrens syndrom och dér lungrontgen
och blodprover normaliserats behdver som regel inte
kontrolleras fortsittningsvis. I synnerhet giller det
om patienten har en viss HLA-variant.

Patienter med en mer uttalad och symptomgivande
kvarstaende sjukdomsbild foljs ofta tva till tre gdnger
per ar till att borja med. Patienten far limna blod-
prover samt genomga lungrontgen och vanlig likar-
undersokning. Med glesare mellanrum undersoks
lungfunktionen och ibland dven bentitheten. Om till-
standet bedomts stabilt kontrolleras patienten arligen
och informeras om att vederbdrande tidigt bor kon-
takta behandlande ldkare vid kliniska tecken pa aktiv
sjukdom, som till exempel torrhosta eller andfaddhet.

Patienter med extrapulmonell sarkoidos foljs
beroende pé vilka organ som ér drabbade. Det 4r
en fordel om siddana forindringar kan handlaggas
i samforstand med organspecialist, exempelvis
kardiolog, dgonlikare eller neurolog.

Prognos

Individer med Lofgrens syndrom har goda utsikter att
tillfriskna. Chanserna till spontan utlikning 6kar om
de har speciell HLA-typ (det vill sdga en receptor som
kallas HLA och som finns pa cellernas yta).
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HLA-molekylernas egenskaper har avgorande bety-
delse for hur immunforsvaret aktiveras. HLA-typen
faststills genom ett blodprov och behéver bara
bestimmas en gang.

Bland patienter med Lofgrens syndrom och en viss
HLA-typ tillfrisknar mer 4n go procent snabbt. Patien-
ter med Lofgrens syndrom som har andra HLA-typer
riskerar ett mer langdraget sjukdomsforlopp.

Sarkoidospatienter med Lofgrens syndrom anses ha
tillfrisknat nér lungrontgenbild och blodprover dr
normala. Kontrollerna kan d& upphora.

Lungsarkoidospatienter vars sjukdom far ett utdra-
get forlopp far ofta en mindre lungvolym och kan dven
fa astmaliknande besvir. Gasutbytet mellan blod och
lungor i alveolerna ir ofta sidnkt. Allt detta kan resul-
tera i trotthet, nedsatt ork och andfaddhet, framfor
allt vid fysisk anstringning.

Vad kan jag gora sjilv?

Eftersom orsaken till sjukdomen 4r okdnd gir det
inte att forebygga sarkoidos genom egenvérd. Den
som har fatt diagnosen far i allmdnhet radet att leva
sa normalt som mojligt. Da den sarkoidossjuke kan
plagas av pataglig trotthet — bade kraftloshet och
somnighet — behovs ibland sjukskrivning. I den akuta
fasen av Lofgrens syndrom &r sjukskrivning under
nagra veckor ofta nédvindig. Hosta och andnod vid
plotsligt pAkommen anstringning gor att det kan vara
svart att motionera som vanligt. Radet brukar bli att
man ska forsoka rora pa sigi den man man kan.

Det finns inte s manga studier utforda vad giller
fysisk aktivitet och sarkoidos, men de som gjorts har
inte pavisat nagra allvarliga biverkningar av att den
sarkoidosdrabbade ir fysiskt aktiv. Tvirtom har man
kunnat visa positiva effekter pa savil andfaddhet och
trotthet som pa muskelstyrka. Vid hjirtsarkoidos
kan det finnas vissa typer av anstringning som bor
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BEHANDLING

¢ Inledande &vervakning,
i 6vrigt ingen &tgard

+ Anti-inflammatoriska
preparat vid ledpdaverkan

¢ Inhalationsbehandling
(kortison/bronkvidgare)

+ Kortison i tablettform vid
symptom

+ Protonpumpshédmmare
fér magen vid kortison-
behandling

+ Cellgift (cytostatika) som
alternativ till kortison

+ Bifosfonater for skelettet

+ TNF-alfahémmare om
annan terapi inte hjalpt

¢ Transplantation i
sallsynta fall



28

Patienter med sarkoidos
brukar f& rédet att réra

pd sig i den mén man kan
men undvika kraftanstréang-
ningar som maraton- eller
Vasalopp. Promenader,
cykling och simning brukar
fungera bra.
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undvikas, som hogintensiv trining och kraftanstring-
ningar som exempelvis ett maratonlopp. Radgor med
din ldkare om vad som 4r ldmplig traning for just dig!

I 6vrigt giller, som vid alla sjukdomar, att ta
ordinerade likemedel och f6lja givna ordinationer.
Forsiktighet med kosttillskott i form av kalcium och
D-vitamin rekommenderas, atminstone om det finns
tecken pa rubbad omsittning av kalcium i blod eller
urin.

Rokning ér givetvis oldampligt av flera olika skal.®
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Forskning

Jakten pa gatans l6sning

Forutom att soka efter vad som orsakar sarkoidos sa
koncentreras forskningen till:

+ Att finna biomarkorer for att tidigt kunna férutspa vem
som riskerar att drabbas av svarare sjukdom och dirmed
sdtta in atgdrder innan irreversibla skador uppstar.

+ Att finna biomarkorer for att kunna faststélla vilken
behandling som passar en specifik patient bést.

+ Att finna bittre behandlingar.

Detta gors genom att koppla ihop kliniska data (till
exempel lungfunktion, blodprover och effekt av
behandling) med resultat fran bland annat molekylar-
biologiska, immunologiska och genetiska analyser.
Vid Karolinska universitetssjukhuset erbjuds de flesta
patienter med sarkoidos att pa nigot sitt delta i den
forskning som bedrivs dér.

Biobank kan ge svar

Under arens lopp har det byggts upp en svensk
biobank med prover frin ett par tusen sarkoidos-
patienter. Inom ramen for etikgodkinda studier
bearbetas de data man far genom att analysera prover
i biobanken med avancerade teknologier och dessa
data samkors med kliniska uppgifter om bland annat
organengagemang, lungfunktion och rontgenbild. Pa
sa vis kan nya och viktiga ledtradar erhallas om hur
sjukdomen uppstar, vilka patienter som kan forvintas
fa eller inte fa vissa symptom och vilken prognosen ar
for enskilda individer.
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Vid Karolinska universitets-
sjukhuset erbjuds de flesta
patienter med sarkoidos att
pd ndgot satt delta i den
forskning som bedrivs dar.
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Den stora utmaningen for
forskarna &r att hitta vad
som orsakar den gatfulla
sjukdomen sarkoidos.
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Sarkoidoscentrum pa NKS

Eftersom problematiken vid sarkoidos ibland 4r kom-
plex och for att koncentrera klinisk och forsknings-
missig kompetens finns pa Karolinska sjukhuset ett
speciellt SarkoidosCentrum, som kan besvara fragor
fran lakarkolleger runt om i landet.

Nationellt virdprogram

En rad specialister har pa uppdrag av Svensk Lung-
medicinsk Forening (SLMF) utarbetat ett vairdprogram
som kan vigleda sjukvardspersonal nir det géller
utredning, behandling och uppf6ljning av sarkoidos.
Programmet ir internetbaserat och riktar sig till
sjukvardens representanter. Mer kortfattade samman-
fattningar pa internet finns pa Vardguiden 1177 och
pa Internetmedicin.

Svenska lungspecialister har dven deltagit
i utformandet av de internationella riktlinjerna for
handldggning av sarkoidos. ¢
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Ordlista

ACE - ett enzym i blodet

Alveoler - lungbldasor dar blodet tar upp syre och avger
koldioxid

Autoimmun sjukdom - ndr det egna immunforsvaret
angriper den egna vavnaden

BAL - bronkoalveoldrt lavage, "skéljning” av lungbldsorna

Bindvév - vavnad som hdller samman celler, organ och
andra vavnadsstrukturer

Biopsi - vavnadsprov

Bronker - luftrér

Bronkoskopi - undersokning av luftréren med hjalp av
fiberoptik

Diffusionskapacitet - gasutbytesférmaga

DT - datortomografi

Granulom - inflammatoriska hardar i vévnad

Heerfordts syndrom - sarkoidos i spottkdrtel, 6gon och
nervsystemet

HLA - transplantationsantigen pd cellens yta

Kapillarer - harfina blodkarl med tunna vaggar

Knélros - bléréda 6mmande utslag, ofta pd underbenen

Lymfocyter - en sorts vita blodkroppar

Loéfgrens syndrom - en form av sarkoidos som kdnnetecknas
av ett akut insjuknande och relativt kort férlopp

MR - magnetresonans

Makrofager - celler i immunférsvarets som oskadliggér
frammande celler och proteiner genom att bryta ner
eller kapslain dem

Mykobakterier - en typ av bakterier som bland annat
orsakar tuberkulos

PET - positronemissionstomografi

Spirometri - matning av lungkapaciteten

T-celler - en viss typ av vita blodkroppar
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Patientinformation

www.ll77se
Facebookgruppen: "Att leva med sarkoidos”
Youtubekanalen: "Sarkoidos - den gatfulla sjukdomen”

Forskning
som gdller
oss alla

Tack vare gévor kan
Hjart-Lungfonden bekosta
det mesta av den
oberoende hjart-
lungforskningen i Sverige.

For att forskningen
ska kunna fortsatta
behdvs mer pengar, och
varje gava ar vardefull.
Du kan géra stor skillnad
genom att bli
mdnadsgivare!
Anvéand talongen har intill.

Fér rad kring
testamentsgavor till
forskningen kontakta oss
pé& 08-566 24 230 eller
testamente@
hjart-lungfonden.se

Hjart-
Lungfonden
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674 Ja jag vill bli manadsgivare

och stédja Hjart-Lungfonden regelbundet

GOR SA HAR: Fyll i alla uppgifter inklusive vilket belopp du vill ge
varje manad och skriv under. Riv loss anmdalan, vik talongen dubbel
och tejpa igen. Sedan kan du lagga den pd postlddan, portot ar
redan betalt.

Beloppet dras fran angivet konto den 28:e varje manad. Som
tack for att du stédjer Hjart-Lungfonden och den I&ngsiktiga
forskningen far du var uppskattade tidning Forskning fér hélsa
fyra génger per ar.

SVENSK
INSAMLINGS
konTo | KONTROLL
MGTema$S

FORNAMN BANKENS NAMN
EFTERNAMN CLEARINGNUMMER (4 ELLER 5 SIFFROR)
ADRESS KONTONUMMER (LONE/PERSON/PENSIONS/PLUSGIROKONTO
POSTNUMMER PERSONNUMMER (KRAV FRAN BANKGIROCENTRALEN)
ORT E-POST
TELEFONNUMMER DATUM
MOBILNUMMER NAMNUNDERSKRIFT




SVENSK
INSAMLINGS
KONTROLL

; KONTO

DIN GAVA BEHOVS!

Den har skriften ar méjlig att ta fram och erbjudas
kostnadsfritt till dig tack vare gdévor till Hjart-Lungfonden.
Gdavorna anvdnds ocksa till ett stort antal viktiga forsknings-
projekt som kommer att hjalpa ménga som drabbas av
hjart- och lungsjukdomar. Om du uppskattar den har skriften
och tycker att forskning ar viktigt, bli ménadsgivare!

Det gdller oss alla.

Bli mé@nadsgivare och stdd livsviktig forskning!
Ge 100 kr i ménaden. Anvand bifogad talong.

Hjart-
Lungfonden

www.hjart-lungfonden.se * Swish 90 91927 + PG 90 91 92-7




