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Pseudovaskulit —

forvillande lik systemisk vaskulit

... men kraver helt annan behandling

[OSystemiska vaskuliter dr en heterogen grupp sjukdomar
som kénnetecknas av inflammation i blodkérl av olika typ
och storlek. Varierande symtom fran olika organsystem kan
forekomma beroende pé kérlskadans omfattning och lokali-
sation: savidl benigna lokala manifestationer som allvarliga
och livshotande manifestationer. Patogenesen omfattar bade
humorala och celluldra immunologiska mekanismer. Vasku-
litmanifestationerna ar ofta sekundira till infektioner, like-
medel, reumatiska bindvavssjukdomar och i vissa fall till ma-
ligna sjukdomar. Priméra vaskulitsjukdomar klassificeras
vanligen efter storleken pa de engagerade blodkérlen och ar
mindre vanliga dn sekundéra vaskuliter [1].

Ett 6kande antal kliniska tillstind som kan imitera syste-
miska vaskuliter har definierats under de senaste aren. Ett
samlingsbegrepp for dessa tillstind ar pseudovaskuliter [2].
Dessa leder i regel till obstruktion av blodflddet utan tecken
pa blodkérlsinflammation.

Handlaggningen av pseudovaskuliter skiljer sig helt fran
den vid primédra systemiska vaskuliter. Medan cytostatika
och hogdos glukokortikoider utgdr en hdrnpelare vid behand-
ling av systemiska vaskuliter &r olika, specifika och ofta bo-
tande atgérder motiverade vid pseudovaskuliter.

Vi vill gora véra kolleger uppmirksamma pa att pseudo-
vaskuliter inte &r ovanliga och att det ar viktigt att komma
ihadg dem vid handldggning av patienter med missténkt vas-
kulitsjukdom. I denna artikel beskriver vi nagra av dessa till-
stand och foreslar en klassifikation baserad pa troliga patoge-
netiska mekanismer (Fakta 1) samt presenterar ndgra patient-
fall frdn egna erfarenheter och fran litteraturen.

Myxom
Myxom ér en benign kardiell tumor som kan forekommaialla
aldersgrupper hos foretradesvis kvinnor. Kliniskt kan myx-
om presentera sig med savél kardiella som extrakardiella ma-
nifestationer inklusive perifer eller pulmonell embolism, ar-
trit, hudutslag (petekier) och Raynauds fenomen. Konstitu-
tionella symtom med feber och viktnedgéng forekommer hos
cirka hilften av patienter med myxom [5].
Laboratorieabnormiteter som anemi, leukocytos, trombo-
cytos och hog sinkningsreaktion (SR) forekommer ofta.
Urinprov kan visa forekomst av hematuri och proteinuri.
Emboliska manifestationer sdésom purpura eller perifera isch-
emiska symtom kan missuppfattas som vaskulitsjukdom.
Biopsi frAn emboliska lesioner visar inlagring av myxomato-
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ammanfattat

Pseudovaskuliter ar en term som anvands for att be-
skriva en heterogen grupp av kliniska tillstand som
inte sallan utgor viktiga differantialdiagnoser i daglig
reumatologisk praxis.

Dessa sjukdomstillstand kan imitera systemiska vas-
kuliter saval kliniskt som laboratoriemassigt och i vis-
sa fall aven rontgenologiskt.

Patogenes, behandling och prognos vid pseudovas-
kuliter skiljer sig helt fran vad som galler vid syste-
miska vaskuliter.

Allvarliga konsekvenser kan uppsta nar dessa tillstand
uppfattas och behandlas som vaskulitsjukdomar.

sa celler i vivnaden utan tecken till vaskulitférédndringar.
Ekokardiografi kan ge diagnostisk information dven om det
inte séllan kan vara svart att skilja mellan myxom och mural
intrakardiell trombos [6]. Datortomografi eller magnetisk re-
sonanstomografi kan bekrifta diagnosen samt ge viktig infor-
mation om tumdrstorlek och lokalisation infor eventuellt kir-
urgiskt ingrepp, som i regel dr en kurativ behandling.

Kolesterolembolism
Ulceration av ett aterosklerotsiskt plack kan leda till s k kole-
sterolkristallembolism, varvid utfallning av nalformiga kris-
taller kan ses i den drabbade vivnaden, vanligtvis i njurarna.
Kolesterolembolisering drabbar oftare mén én kvinnor. Typ-
fallet &r en dldre man som nyligen genomgatt ett invasivt kérl-
ingrepp, tex perkutan transluminal koronarangioplastik
(PTCA) eller konventionell angiografi. Négra fall har rappor-
terats efter inséttning av antikoagulerande terapi (t ex war-
farin) samt efter trombolysbehandling vid hjértinfarkt [7].
Kolesterolembolisering kan ocksa upptrdda spontant.
Kliniska manifestationer vid kolesterolembolism liknar
dem vid vaskulitsjukdomar. Hudutslag med petekier, sér och
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Fakta

Klassifikation av pseudovaskuliter

Pseudovaskuliter kan klassificeras efter troliga patogenetiska
mekanismer.

Kliniska manifestationer/diagnos

Myxom, kolesterolembolism
Endokardit

Intravendst drogmissbruk [3]
Fenylpropanolaminer
Amfetaminer, kokain

Patogenetisk mekanism
Embolism

Lakemedel/droger

Hormoner Feokromocytom
Koagulationsrubbningar Antifosfolipidantikropps-
syndrom
Trombotisk trombocytopen
purpura

Karlvaggssjukdomar Skorbjugg, amyloidos,
arterioskleros

Moyamoya

(Modifierad efter Hamuryudan och medarbetare [4])

Figur 1. Livedo reticularis hos
en patient med kolesterolem-
bolism.

livedo reticularis dr vanliga. Mer allvarliga symtom kan orsa-
kas av ocklusioner i viscerala karl eller koronarkérl. Amau-
rosis fugax, perifer neuropati och progressiv njursvikt kan
ocksé forekomma.

Laboratorieméssigt ser man SR-stegring och leukocytos,
ofta med eosinofili. Antinukleéra antikroppar och reumatoi-
da faktorer kan forekomma. Biopsi frin engagerade organ
kan avsldja diagnosen och visa forekomst av kolesterolkris-
taller i vivnaden. Om patienten nyligen insatts pa warfarin
bor indikationen omprovas. Det kan vara svart att kliniskt
skilja mellan systemisk kolesterolembolisering och vaskulit-
sjukdom, varfor det &r ytterst viktigt att erhélla histopatolo-
gisk diagnos. Positivitet for antineutrofila cytoplasmaan-
tikroppar har rapporterats i nagra fall av kolesterolembolise-
ring med dalig prognos. Huruvida ett patogenetiskt samband
finns mellan fynd av dessa antikroppar och kolesterolembo-
lisering &r dock oklart.

Négon specifik behandling for kolesterolembolism finns
inte tillginglig, och mortaliteten bland rapporterade fall &r
hog [8].
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Fakta

Praktiska rad/rekommendationer

¢ Komihdg att det finns sjukdomar/tillstdnd som imiterar vaskulit!

¢ Tanoggrann anamnes: t ex lakemedel (nyinsatta), infektion,
kérlutredning (perkutan transluminal koronarangioplastik, an-
giografi), extrema matvanor.

e Ta blododling fran patient med misstankt aktiv systemisk vaskulit!

« Overvig ekokardiografi (transesofageal ekokardiografi!).

» Vdvnadsbiopsi eller otvetydigt angiografifynd ar krav vid vasku-
litdiagnos.

Fallrapport. En 75-arig man med tidigare kdnd mild syste-
misk lupus erythematosus (SLE) med hud- och ledsymtom
och med grinsviarde av antikardiolipin-antikroppar blev
1997 inlagd pa grund av akut subendokardiell infarkt. PTCA
gjordes da. Efter nigra dagar utvecklade patienten feber, sva-
ra ben- och ryggsmaértor, snabb progressiv njursvikt och li-
vedo reticularis pd de nedre extremiteterna (Figur 1).
Laboratorieprov visade kraftigt forhdjt akutfasprotein och
urinsediment med rdda blodkroppar och cylindrar och S-
kreatinin 6ver §50 Umol/liter. Behandling med intravends
metylprednisolon paborjades pa misstanke om vaskulit alter-
nativt aktivering av patientens SLE. Njurbiopsi visade en vé-
sentligen normal bild.

Fyra veckor senare sokte patienten for akuta svira buk-
smartor med blodblandad diarré och bedémdes da som akut
buk. Patienten opererades, varvid 30 cm av tunntarmen togs
bort. PAD visade extensiv kolesterolembolisering. Vid efter-
granskning av tidigare njurbiopsi fann man klara tecken pa
kolesterolembolisering.

Infektios endokardit

Infektios endokardit ar resultat av vaxt av mikroorganismer i
hjartats endotel med vegetationer bestdende av aggregerade
trombocyter, fibrin, mikroorganismer samt inflammatoriska
celler. Infektios endokardit kan ge bade en immunologiskt
medierad »sann« vaskulit och en embolisk pseudovaskulit-
bild sekundért till blodkérlsocklusion orsakad av mikroem-
bolier. Svampendokardit kan inte sdllan ockludera storre
blodkérl.

En patient med infektios endokardit kan uppvisa ett pano-
rama av kliniska manifestationer som kan likna systemisk
bindvévsinflammation eller vaskulit, exempelvis petekier,
hematuri, artralgier och artriter. Kombination av akutfasreak-
tion, hypergammaglobulinemi och férekomst av reumatoida
faktorer dr vanliga laboratoriefynd.

Feokromocytom

Feokromocytom é&r en séllsynt binjurebarkstumér som pro-
ducerar, lagrar och utsondrar katekolaminer. Férutom de
konventionella endokrina symtomen kan en vaskulitimite-
rande bild féorekomma. Patogenesen anses vara dndartir-
ischemi sekundaér till en katekolamineffekt pa karlvaggen.

Fallrapport. Razavi och medarbetare [9] har rapporterat om en
34-4rig kvinna som insjuknade med svar huvudvirk och
oklara neurologiska symtom. Laboratoriemassigt gjordes
inga patologiska fynd. Datortomografi och magnetisk reso-
nanstomografi av hjdrnan gav normala fynd. Cerebral angio-
grafi visade en bild liknande CNS-vaskulit. Utredning pa
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Figur 2. Svérldkt benséar hos en patient med
systemisk lupus erythematosus (SLE) och anti-
fosfolipidantikroppssyndrom. Biopsin fran sér-
kanten visade inte nagon vaskulitférandring.
Saret bedomdes som delsymtom vid antifosfo-
lipidantikroppssyndrom och behandlades med
sdromlédggning, inga cytostatika gavs.

Figur 3. Benséar hos patient med avancerad ate-
roskleros.

grund av hypertoni visade att patienten hade feokromocytom.
Patienten genomgick adrenalektomi, varefter alla neurologis-
ka symtom gick i total regress och de angiografiska forand-
ringarna normaliserades.

Lakemedel

Nagra lakemedel med vasoaktiva effekter kan utlgsa vasku-
litliknande manifestationer. Négra fall med CNS-vaskulit-
liknande bild och intracerebral blodning med eller utan an-
giografiska vaskulitfynd rapporterades efter intag av fenyl-
propanolamin [10]. Uppf6ljning av dessa fall har talat for att
effekterna har varit reversibla och inte orsakat permanent
skada.

Amfetamin, kokain och heroin tillhér de droger som indu-
cerar vasokonstriktion, formodligen via en »sympatikomi-
metisk« effekt, vilket inte séllan ger angiografiska fynd som
imiterar vaskulitsjukdom [11].

Antifosfolipidantikroppssyndrom
Antifosfolipidantikroppssyndrom kdnnetecknas av arteriella
och venosa tromboser, trombocytopeni och upprepade miss-
fall med forhojd titer av antikardiolipin-antikroppar och/eller
positiv »lupus-antikoagulanstest«. Forutom huvudmanifes-
tationerna kan ett spektrum av kliniska symtom foreligga:
neurologiska rubbningar (epilepsi, stroke, korea), hudmani-
festationer (livedo reticularis, bensér) och Libman—Sacks en-
dokardit. Mdnga manifestationer kan misstolkas som orsaka-
de av vaskulit.

Behandlingen bestér i forsta hand av antikoagulerande te-
rapi. Bland de kliniska symtom som 6kar misstanken om vas-
kulitsjukdom é&r livedo reticularis och bensér. Det kan vara
svart att kliniskt skilja mellan antifosfolipidantikroppssyn-
drom och vaskulitsjukdom (Figur 2).

Amyloidos

Amyloidos ir ett tillstind som karakteriseras av inlagring av
amyloidfibriller i extracelluldr vdvnad. Inlagring av detta
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olosliga protein i blodkarl leder till karlviggsfordndringar
som i séllsynta fall kan imitera vaskulitsjukdom. Négra fall
har rapporterats i litteraturen, dér patienter med primér syste-
misk amyloidos imiterar temporalisarterit. Hog SR, myalgi
och huvudvérk ar vanliga symtom hos dldre patienter och &r
pa intet sitt specifika for temporalisarterit. Darfor bor nega-
tiv temporalisbiopsi samt avsaknad av klinisk forbattring leda
till forsiktighet och noggrann uppfoljning samt observation
av ytterligare kliniska fynd och laboratoriedata hos dessa pa-
tienter [12].

Skorbjugg

Skorbjugg ér ett tillstind som fortfarande kan forekomma i
vart moderna samhélle. Vitamin C &r viktigt for hydroxyle-
ring av prolin och bildning av kollagen. Nagra fall har rappor-
terats i litteraturen, dar man hade stark misstanke om kutan
vaskulitsjukdom och i vissa fall startade behandling med hog
dos steroider hos patienter som senare visade sig ha skor-

bjugg [13].

Fallrapport. En 61-arig man som arbetade pa ett 6lbryggeri i
sodra Sverige blev inlagd pa hudklinik pa grund av purpura
som téckte bdda underbenen. Den priméra diagnosen var vas-
kulitsjukdom. Hudbiopsi visade ingen vaskulit. Vid férdjupad
anamnes visade det sig att han sedan méanga ar dagligen konsu-
merade ett stort antal flaskor 61 och néstan inte 4t ndgon normal
kost. Cirka tva ér fore insjuknandet hade bryggeriet bytt kon-
serveringsmedel i 6len och slutat tillféra askorbinsyra. Pataglig
forbattring och total regress av hudmanifestationerna intraffa-
de efter behandling med vitamin C och foridndrad livsstil.

Ateroskleros

Ateroskleros ar en kérlsjukdom som drabbar stora och medel-
stora artirer. Aterosklerotiska plack (aterom) leder till kérl-
fortrangning och i senare skede till total ocklusion av det an-
gripna kérlet. Till foljd av detta kan en rad kliniska symtom
som imiterar vaskuliter forekomma, exempelvis ischemiska
smartor och kutan ulceration. Det fortjénar att papekas att in-
flammatoriska celler regelméissigt kan pévisas i kirlviggen
vid ateroskleros dven om betydelsen av primér kirlviggsin-
flammation for aterosklerosutveckling fortfarande inte ar
klarlagd [14]. Aterosklerotiska karlférandringar 4r en vanlig
differentialdiagnos till vaskulitsjukdomar. Detta problem il-
lustreras av f6ljande fall.

Fallrapport. En 82-arig kvinna med méangarig stillsam seropo-
sitiv reumatoid artrit behandlad med icke-steroida antiin-
flammatoriska likemedel (NSAID) och ldgdos glukokorti-
koider sokte i september 2001 for rodnad av hdger underben.
Tillstandet tolkades som erysipelas, men antibiotika hjilpte
inte. I november 2001 sdkte patienten dter med fullt utveck-
lat bensar (Figur 3). Detta tolkades kliniskt som vaskulitsar,
varfor man satte in 30 mg prednisolon dagligen och planera-
de for behandling med metotrexat. Hudbiopsi vid tvé tillfal-
len visade ingen inflammation och »i synnerhet ingen vasku-
lit«. Angiografi visade total ocklusion av arteria tibialis pos-
terior och anterior. Steroider trappades ner till den ursprung-
liga dosen, och man fortsatte konservativ behandling med
omlédggning och sedvanligt sarskotsel. Bensér och gangrin
beddmdes vara sekundara till uttalad ateroskleros.

Fibromuskular dysplasi

Fibromuskulér dysplasi ér ett hyperplastiskt tillstind som in-
volverar sma och medelstora kirl och som drabbar kvinnor
oftare 4n mén. Vanligen engageras arteria carotis och njur-
karl, men blodkérl i extremiteter kan ocksa vara engagerade.
Angiografi visar en karakteristisk »péarlbandsbild«. Patienten
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Figur 4. Angiografi héger arm vi-
sar s k parlbandsbild.

har ofta lokala symtom beroende pé vilket kirlomrdde som
drabbats. Fibromuskuldr dysplasi kan vara en viktig differen-
tialdiagnos till vaskulittillstand bade rontgenologiskt och kli-
niskt. Sjukdomen kan sdlunda progrediera till ruptur av drab-
bad artidr med akutfasreaktion och vaskulitliknande symtom,
som inte sillan kan ge en klinisk bild som liknar periarteritis
nodosa [15, 16].

Fallrapport. En 42-arig kvinna, rékare, med anamnes pa lind-
rig astma, funktionella tarmbesvar samt genomgéangen opera-
tion for »carcinoma in situ« hoger brost remitterades fran
vardcentral till reumatologklinik pa grund av ett trefasigt ho-
gersidigt Raynauds fenomen. Till den kliniska bilden horde
artralgi, trotthet och morgonstelhet. Laboratorieanalys visa-
de SR 2, CRP <10; test for pavisande av antinukledra an-
tikroppar, antikardiolipin-antikroppar, antineutrofila cyto-
plasmaantikroppar och kryoglobulin var negativa. Magnetisk
resonanstomografi hoger axel visade Oppetstaende axilla-
riskérl och inga hallpunkter for nervpaverkan. Angiografi ut-
fordes och visade en bild som vid fibromuskular dysplasi (Fi-

gur 4).

Ovrigt
Ett flertal andra tillstind som imiterar vaskuliter finns be-
skrivna i litteraturen och inkluderar lepra [17], moyamoya-
sjuka, kalcifylaxis [3] och muraltrombos i aorta [18].

k

Potentiella bindningar eller javsforhallanden: Inga uppgivna.
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= artikeln ar referentgranskad

SUMMARY

»Vasculitis mimicry« or »pseudovasculiti s« are terms used for the description of a
variety of disordersthat simulate systemic vasculitis and often represent a chal-
lenge in daily rheumatological practice. These conditions may present with clini-
ca, radiological, and |aboratory features resembling those of systemic vasculitis.
Nevertheless, the pathogenesi s, therapeutic approach, and prognosis are different.
The pseudovasculitides constitute an extremely heterogenous group of disorders
with conditions caused by infections, malignancies, drugs and thromboembolism.
A detailed history is mandatory and this should include dietary habits, concurrent
medication, recent infections or invasive investigative procedures such as PTCA
or conventional angiography. Incorrect diagnosis may lead to serious conse-
quences due to delay of appropriate management and exposure of the patients to
therisks of potentialy toxic drugs. Thus, pseudovasculitis must be part of the dif-
ferential diagnosis of patients presenting with manifestations of systemic vasculi-
tis.
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