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Definisjoner

Vaskulitt er en betegnelse pa inflammasjon i blodarenes karvegg. Kjempecellearteritt er en granulomatgs
inflammasjon som i hovedsak affiserer de store og mellomstore arterier (1) i all hovedsak hos personer over 50
ar (2).

Temporalisarteritt er en inflammasjon i arteria temporalis som kan skyldes kjempecellearteritt eller systemisk
vaskulitt som polyarteritis nodosa eller granulomatgs polyangiitt. Infeksjoner kan ogsa vaere en arsak (sekundaer
vaskulitt).

Av denne grunn vil det veere mest hensiktsmessig og korrekt & bruke begrepet kjempecellearteritt og ikke
temporalisarteritt nar denne tilstanden beskrives.

Epidemiologi

Sykdommen er hyppigst hos skandinavere eller i omrader i USA med skandinavisk avstamming. Den hgyeste
insidensen av GCA er pavist pa Island (43,6 per 100 000 person-year > 50 ar) og i Norge (29.0/32.8
pasienter/100000 >50 ar) (6-8). Den arlige insidensen varierer sterkt, men synes a falge et syklisk mgnster (9).
Kvinner er oftere affisert (2:1).

Pasienter med GCA har dobbel sa stor risiko for & utvikle aneurismer i aorta (10) sammenlignet med
befolkningen ellers. Noen studier viser ogsa hgyere forekomst av tromboembolisk sykdom, men til tross for
dette er det ikke observert gkt mortalitet ved GCA (11-14).

Genetiske forhold kan vaere disponerende arsak og studier har vist en klar assosiasjon til HLA DR og HLA DQ 8
(15). Rayking gker risikoen for GCA, mens diabetes mellitus synes a redusere risikoen (16,17).
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Kliniske karakteristika

De vanligste symptomene ved kjemepecellearteritt er hodepine, vekttap, tretthet, sykdomsfalelse, myalgi,
kjeveklaudicatio, synsforstyrrelser/synstap og svimmelhet (11). Hos pasienter med affeksjon av de store
avgangsgrener fra aorta har klaudicatiosymptomer fra over- og underekstremitetene blitt registrert. American

College of Rheumatology (ACR) klassifikasjons kriterier * skal brukes til klassifisering av pasienter med
vaskulitt. Disse er ikke diagnostiske selv om de i enkelte studier benyttes som dette.

Kjempecellearteritt kan mistankes ved en pasient > 50 ar med

1.

O N UV WN

Ny-oppstatt hodepine

Palpasjonsgmhet i hodebunn

Tunge- eller tyggeklaudicatio

Synsforstyrrelser (amaurosis fugax, diplopi)

Allmensymptomer (fatigue, influensafglelse)

Smerter-stivhet i skuldre og/eller hoftepartiet (polymyalgiske plager)
Klaudicatiosymptomer fra over- og underekstremitetene

Tarrhoste

Klinisk undersokelse og funn:

1.

No uswbN

Palpable og fortykkede temporalisarterier

Redusert eller ingen puls ved palpasjon av temporalis-arteriene

Amaurosis fugax eller blindhet

Anterior iskemisk nevropati (nervus optikus) eller okklusjon av den sentrale retinalarterien
Pareser forarsaket av affeksjon av kranielle nerver

Stenoselyd over karotidene, subklavia eller aksillaris

Redusert eller opphgrt puls i perifere arterier

*Kerr's kriterier (24)

4.

Allmennsymptomer (feber, myalgier/artralgier): Annen arsak enn arteritt bagr utelukkes

. Forhgyet SR eller CRP
. Tegn til vaskulaer iskemi eller inflammasjon: klaudicatio, ikke palpabel eller svak puls perifert, karotodyni,

assymetri ved blodtrykksmaling over - og/eller underekstremiteter
Typiske angiografiske forandringer ved billeddiagnostikk

Nytilkommet eller forverring av to eller flere av de ovenstaende punkter kan vaere indikasjon pa

aktiv sykdom.

Laboratoriefunn

1.

Forhgyet SR og CRP. Normale inflammasjonsparametre kan forekomme, men vanligvis vil det gi mistanke
om alternative tilstander.

2. @kt antall trombocytter og utfall i leverfunksjonsprgver (spesielt ALP)
3. Anemi
Billeddiagnostikk
1. Ultralydundersgkelse av kar anbefales som initial undersgkelse ved mistanke om kjempecellearteritt (20 -

23). Personalet som skal utfere denne type UL-undersgkelse, ma ha tilstrekkelig erfaring med vaskulaer
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UL for & kunne stille diagnosen GCA.

2. Det anbefales & undersgke a. temporalis bilateralt. Non-compressible "halo”- sign er patologisk.

3. Undersgkelse av a. axillaris vil gke sensitiviteten ytterligere (21).

4. Biopsi kan utelates hvis sterk klinisk mistanke og samtidig typiske patologiske funn ved UL av kar eller
annen relevant billeddiagnostikk.

5. Ved mistanke om storkaraffeksjon kan CT angiografi (CTA), MR angiografi (MRA), alternativt PET-CT vaere
aktuelle tilleggsundersgkelser (24).

Tilleggsundersgkelser

1. Urin-stix. Rtg. thorax . ANCA ved klinisk mistanke om AAV (ANCA associated vasculitis).
2. Biopsi av a. temporalis (side velges ut fra klinikk og palpasjonsfunn) tas ved
o sterk klinisk mistanke om kjempecellearteritt og samtidig usikre/negative UL-funn ved us. av
a.temporalis.
o Biopsien bgr utfgres snarest mulig da patologiske forandringer kun persisterer i kort tid (< 14
dager) etter oppstart av kortikosterider (25). Anbefalt lengde >1 cm.
o Pavisning av kjempeceller er ikke en betingelse for diagnosen GCA (25 % mangler dette).
Puls a.radialis bilat. BT arm bilat. Auskultasjon av carotider, thorax og cor
Bentetthetsmaling ved behandlingsstart
Ved fgrste vurdering kan pasientens sykdomsaktivitet registreres ved (modifiserte) Kerr’s kriterier (26)
Vurdere diff. diagnoser som cancer, hodepine av annen arsak, endokarditt eller annen infeksjon

o vk Ww

Behandling

2.1 Initial medikamentell behandling

Tidlig og aggressiv behandling er avgjgrende for utfallet. Pasienter med GCA skal behandles med
kortikosteroider (27 - 31) umiddelbart etter at diagnosen er etablert.

2.1.a) Dersom pasienten har synsforstyrrelser anbefales Methylprednisolon i.v. 500 mg x 1-3 (alternativt
Prednisolon 1 mg/kg/d i doser opp til 60 mg) (32, 33). Doseringen Methylprednisolon i.v. 500 - 1000 mg x 1-3
benyttes ofte i internasjonale anbefalinger og i de svenske retningslinjene oppgis 1000 mg x 3 (30).
Dokumentasjonen for en hgyere initial dose er mangelfull (34). Pasientens alder og komorbiditet ma vurderes
for dose velges.

2.1. b) Dersom pasienten ikke har synsforstyrrelser, anbefales Prednisolon 40 mg i 2-4 uker med nedtrapping
etter klinikk og lab. respons

e med 5 mg hver 2. uke inntil 15 mg (ved startdose 60 mg noe raskere nedtrapping f. eks. 10 mg hver 2.
uke inntil 50 mg, deretter 5 mg hver 2. uke inntil 15 mqg)

¢ videre nedtrapping med5 mg (senere med 1.25 mg) hver 2. uke inntil vedlikeholdsdose 5 mg.

e vurder forebyggende behandling med Somac 20mg (bla Rp) ved hgy risiko for Gl-bivirkninger

2.1. c)Dersom uttalt kar-affeksjon inkludert aortitt kan oppstartdose Prednisolon 60 mg i 1 -2 uker vurderes (35).

2.3. Behandlingsvarighet

1. Ved ukomplisert GCA i langvarig remisjon under behandling med lavdose Prednisolon, kan seponering
forsgkes etter individuell vurdering. Stor usikkerhet om varighet av behandling og risiko for tilbakefall ved
for tidlig seponering.
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2. Mange trenger behandling i lengre tid (4-6 ar, evt lengre), men dokumentasjonen er mangelfull.
3. Ved mistanke om oppbluss/residiv: vurder dosegkning til den siste effektive dose (alternativt 10 - 15 mg).
Deretter nedtrapping som under pkt. 2.1.b). Samtidig bgr diagnosen revurderes.

2.4. Steroidsparende behandling

1. Vurdere DMARD behandling ved steroidresistens, seint oppbluss eller risiko for store bivirkninger av
Prednisolon

¢ vurdere tillegg av Methotrexate 15-25 mg/uke, alternativt Leflunomid (Arava) 10-20 mg/d (37 - 39).

¢ Tocilizumab vaert vist virksomt, legemiddelet har blitt vurdert av Beslutningsforum med fglgende
konklusjon 270818: Tocilizumab (RoActemra) innfgres ikke til behandling av kiempecellearteritt. Prisen er
na for hgy, og en innfgring av denne metoden/legemiddelet vil sannsynligvis gke de totale utgiftene som
brukes pa denne pasientgruppen. Dersom det tilbys en lavere pris, kan det gjgres en ny vurdering.

¢ Ved Osteoporose eller osteopeni bgr behandling med bisfosfonater og kalk/vit. D igangsettes.

¢ Behandlingseffekt skal bedemmes 1 mnd. etter oppstart av Prednisolon. Dersom pasienten er i klinisk
remisjon (< 2 positive av Kerr’s kriterier *), fortsettes nedtrapping av Prednisolon (jfr. 3.2).

2.5 Profylaktisk behandling

Acetylsalisylsyre (ASA) (75 mg/ dag) og proton pumpe hemmere gis etter individuell vurdering. ASA har
sannsynligvis liten eller ingen tilleggseffekt. Benytt klinisk skjgnn og totalvurdering i hvert enkelt tilfelle.

2.6 Annen utredning eller kontroll

Henvisning til gyelege ved risiko for eller mistanke om katarakt, glaukom og gyebunnsforandringer.

Vurdere utvikling av Osteoporose med bentetthetsmaling.

Oppfelgning
3.1 Kontroller

Kontroll ved fastlege (evt revmatolog) etter 3-7 dager. Det er viktig & evaluere initial behandlingsrespons
(klinisk undersgkelse og CRP kontroll).

3.2 Kontrollhyppighet
Klinisk kontroll etter 1, 3, 6 og 12 maneder, evt. oftere ved behov (jfr. retningslinjer for registrering i NorVas).

Deretter arlig kontroll ved klinisk remisjon.

Anbefaler godt samarbeid med primaerhelsetjenesten. Kontroll vurderes overfart til fastlege ved ukomplisert
sykdom i remisjon og uten aorta-affeksjon.

Tilbakefall/residiv (relapse) mistenkes ved symptomer som tyggesmerter, hodepine, synsforstyrrelser,
polymyalgi, klaudicatiosymptomer i over- eller underekstremitetene.
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3.3 Kontrollundersgkelser:

1.

SR, CRP, hemoglobin, leukocytter og trombocytter. Evt. urin-stix. (ANCA ved tvil om diagnose).

2. Billeddiagnostikk: Ultralyd, MR og CT kan vurderes. Ved storkaraffeksjon: Obs risiko for aneurysme-

dannelser. Det foreligger ingen internasjonal konsensus vedr. kontroll av billeddiagnostikk mtp tidlig
oppdagelse av dette, men det foreslas & vurdere kontroll CTA dersom affeksjon av aorta og samtidig
mistanke om langvarig aktiv sykdom (etter 3 - 5 ar).

Bentetthetsmaling hvert 3. ar (Se Osteoporose)

Regelmessig kontroll av blodtrykk og blodsukker
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