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Langerhans Cell-Histiocytos
Langerhans Cell-Histiocytos (LCH) ir en ovanlig och gitfull sjukdom

som i huvudsak drabbar barn och som tidigare varit mest kiind under
beteckningen Histiocytosis X.

Forekomst
Enligt vad vi vet idag drabbas 5-10 barn i Sverige av sjukdomen varje r.
De flesta insjuknar fore tio drs dlder, men dven vuxna kan drabbas.

Orsak

Orsaken till sjukdomen ir inte kiind. Forskning kring sjukdomen pagar
runt om i virlden och har intensifierats de senaste dren. Det mesta tyder
pa att sjukdomen inte dr drftlig. Miljons betydelse fér sjukdomen dr
okidnd. Det dr moijligt att sjukdomen utléses av en ovanlig reaktion pa
nigot som ir vanligt forekommande i vir omgivning. Enligt mangas
uppfattning idag ir LCH inte en cancersjukdom, men behandlingen lik-
nar pi minga sitt behandlingen av cancer och den skéts ocksd ofta av,
eller 1 samrid med, barncancerlikare.

Vad hander i kroppen?

I benmirgen bildas normalt réda och vita blodkroppar samt blodplittar.
Nir dessa dr firdigutvecklade kommer de ut i blodbanan. De réda blod-
kropparna (erytrocyter) har hand om syretransporten frin lungorna till
kroppens alla vivnader, medan de vita blodkropparna (leukocyterna)
dgnar sig framfor allt it forsvar mot infektioner. Blodplittarna (trombo-
cyterna) ir nodvindiga for att forhindra blodningar.

Histiocyter dr en sorts vita blodkroppar som finns hos alla midnniskor
och som ingar i immunférsvaret. En sa kallad Langerhans cell 4r en av de
former av histiocyter som finns spridda i kroppen, sirskilt pa platser dir
den dr utsatt for angrepp av frimmande dmnen. Vid Langerhans Cell-
Histiocytos bildas av nigon anledning ansamlingar av Langerhanska cel-
ler pé vissa platser 1 kroppen dir de orsakar skador och symtom.

Vilka symtom kan forekomma?

Patienter med sjukdomen kan ha vildigt ménga olika sjukdomsbilder.
Dessa kan variera fran mycket lindriga besvir i en begrinsad del av krop-
pen, vilket ir vanligast, till former dir sjukdomen kan finnas spridd till
flera organ.



Nigra exempel pi omriden for sjukdomsangrepp samt dess konsekvenser:

Skelett En eller flera sjukdomshirdar i skelettet
Hud Skorvliknande utslag i harbotten

eller utslag pa kroppen
Lungor Andningsbesvir, hosta
Lever och myjilte Leversjukdom, lever- och mjiltférstoring
Lymfkortlar Svullna lymfkértlar
Benmirg Laga blodvirden med trotthet,

okad infektionsbenigenhet samt blédningar
Ténder och tandkoétt  Losa tinder eller tandkéttsinflammation
Oron Hoérselgangsinflammation, horselnedsittning
Ogon Utstdende 6gon

Centrala nervsystemet Overdriven térst med stora urinmingder
(s k diabetes insipidus) ir vanligast; observera
att detta inte dr samma sak som sockersjuka
(diabetes mellitus)

Andra generella symtom sdsom trétthet, feber och dilig viktutveckling
kan ocksi forekomma.

Sjukdomens forlopp

Sjukdomen har en benigenhet att forsvinna spontant. Hos vissa patien-
ter blir den kronisk och kan di ha en beniigenhet att komma och gi i si
kallade skov. Vissa patienter kan fi bestiende problem, till exempel dia-
betes insipidus eller ortopediska problem. Det ir sillsynt att nigon doér
av sjukdomen.

Sjukdomsbilden kan vara mycket varierande och det kan vara mycket
svért for likare att kiinna igen den. Det idr ocksa mycket svart att forut-
siiga sjukdomens forlopp hos den enskilde patienten.

Hur staller man diagnosen?

Man faststiller diagnosen genom undersdkning av prov (som kallas biop-
sier) tagna frin den angripna vivnaden; till exempel skelett, benmirg,
hud, lymftkortlar eller lever. For att kunna avgéra sjukdomens spridning
gors ocksd ett antal andra undersokningar; till exempel blodprover, ske-




lettrontgen och lungrontgen, kompletterande rontgenundersskningar
(sisom datortomografi), isotopundersékningar respektive benmirgsprov.
Vid behov tas kontakt med ytterligare specialister, t ex 6ron- och 6gon-
likare eller tandlikare.

Hur behandlas sjukdomen?

Behandlingens omfattning avgors av sjukdomens omfattning hos den
enskilde patienten. I méinga fall gir sjukdomen tillbaka utan nigon be-
handling alls. For évriga liggs en behandlingsplan upp efter det att den
totala sjukdomsbilden faststillts. Andamalet med behandlingen ir att
férsoka hilla sjukdomen under kontroll och att minska risken fér aterfall.

Beroende pi sjukdomens omfattning kan kortison, cytostatika, kirur-
giska ingrepp eller eventuellt sma doser av strilning behévas. Med tiden
liker sjukdomen vanligen ut, men det finns viss risk for aterfall, som ej
gir att forutsiga i det enskilda fallet. Utvecklingen av behandling, samt
forskning om sjukdomen, sker bland annat 1 internationellt samarbete i
féreningen Histiocyte Society, som har mer dn 200 likare och forskare
som medlemmar.

A) Kortison och cytostatika

1. Cytostatika dimpar de vita blodkropparnas aktivitet och kan dir-
igenom himma sjilva sjukdomens aktivitet. Vissa cytostatika
miste sprutas in direkt i blodkir] medan andra kan tas som tablet-
ter. Intensiteten av behandlingen 4r vanligen beroende pi sjukdo-
mens svirighetsgrad.

2. Kortison kan ofta minska sjukdomens aktivitet. Lingden och
intensiteten av behandlingen 4r beroende pa sjukdomens aktivitet.

3. Vid férindringar lokaliserade till skelettet kan ibland kortison ges
som lokalbehandling genom att spruta det direkt in i det sjuka ske-
lettomradet.

4. Stralbehandling ges med relativt sma doser. Den kan bland annat
anvindas vid besvirliga skelettangrepp ddr lokalbehandling med
kortison dr olimplig.

B) Olika former av stddbehandling
1. Behandling fér Langerhans Cell-Histiocytos leder till 6kad infek-
tionsrisk. Dirfor kan antibiotikabehandling bli nédvindig vid
infektioner. Kontakta alltid er likare om barnet fir feber under
eller inom sex manader efter avslutad behandling.



2. Om barnet har ont eller mar illa av sin behandling kan man ofta
bade motverka och férebygga detta.

3. Det ir alltid viktigt f6r sjuka barn att ha ett psykologiskt stod av
nirstiende, men ibland kan man behova hjilp av en kurator eller
psykolog som finns att tillga pa sjukhuset. Lek ér ocksé viktigt f6r
barnen och lekterapin har di en viktig roll.

Fortsatt behandling och kontroll

Aven efter det att symtomen gitt tillbaka vill man ibland fortsitta
behandlingen ytterligare en tid f6r att minska risken for Aaterfall.

Behandlingens lingd dr mycket individuell.

Vilka biverkningar ger behandlingen?

Kortison medfér ofta att aptiten okar. Samtidigt omférdelas kroppsfettet
till ansikte, bal och skulderparti. Hirtill kommer ibland magirritation
(magkatarr), vilket kan motverkas av mediciner. Vissa barn fir humér-
térindringar. Kortisonbehandling medfér i sig en 6kad infektionsrisk.
Biverkningar av kortison férsvinner vanligen nir behandlingen avslutas.

Cytostatika kan péaverka blodvirdena, vilket kan medféra 6kad infek-
tionsrisk vid lagt antal vita blodkroppar. Barnet kan ibland reagera med
aptitloshet, trotthet, illamdende och forstoppning. Visst hiravfall kan
féorekomma.

Behandling med cytostatikatabletter brukar inte medféra nigra
besvirande biverkningar. Om antalet vita blodkroppar blir 1agt okar ris-
ken nagot for svara infektioner. I allminhet kan dock barnet leva som
vanligt, ga 1 skolan och triffa sina kamrater.

Vissa infektioner kan vara farliga

Vattkoppor och, mer sillan eftersom det idag ir en ovanlig sjukdom,
missling, kan vara farliga under pigiende cytostatikabehandling och
efter avslutad behandling. I méjligaste méin skyddas barnet f6r smitta och
man fir forséka ha uppsikt éver smittliget i skolan, "dagis” etc. Till detta
kan skolpersonal och skolskoterskan vara till hjilp. Skulle barnet utsittas
{6r smitta av vattkoppor finns behandling att ge. Utsiitts barnet for miss-
lingsmitta bér gammaglobulin ges om det ej vaccinerats. I bada fall for-
dras snar likarkontakt efter smittan.

Om barnet fir symtom med hog feber, svir hosta, andningsbesvir,




ont i halsen eller 6ronen bér barnet soka likare, vanligen pa den barnkli-
nik ddr barnet gir pa sina ordinarie kontroller. Med limplig antibiotika
gar flertalet infektioner att bota relativt snabbt.

Under bebandlingen ska vaccinationer endast ges efter kontakt med beband-
lande likare.

Nar slutar man behandla?

Eftersom sjukdomsbilden kan variera si mycket gar det inte att ge nigra
generella riktlinjer, och behandlingstidens lingd ir svér att forutse. Detta
skiljer cytostatikabehandlingen vid Langerhans Cell-Histiocytos frin
den vid cancer, dir lingden av behandlingen ofta ir forutbestimd. Hos
vissa barn kriver sjukdomen behandling i méinga ar.

Fortsatta kontroller

Efter det att behandlingen har avslutats rekommenderas fortsatta likar-
kontroller med blodprov och ibland ocksd réntgen. Utdver kontroll av
sjilva sjukdomen vill man se att tillvixt, utveckling, pubertet etc fortls-
per normalt. Var uppmirksam pi de symtom som beskrivits ovan, till
exempel om ditt barn plotsligt borjar visa 6kad térst och kissar ofta vil-
ket kan vara ett tecken pa diabetes insipidus.

Vad gor man at aterfall?

Vid aterfall av sjukdomen finns oftast goda méjligheter att fi sjukdomen
att gi tillbaka med limplig behandling. Om och hur behandlingen liggs
upp avgors frin fall till fall.

Prognosen?

Langerhans Cell-Histiocytos ir ingen obotlig sjukdom. De flesta blir
botade och det finns hopp om att andelen botade ska ¢ka dnnu mer.
Risken for ett mer allvarligt f6rlopp ér storre fr sméd barn, yngre én tvé
ar vid debuten, om man studerar férloppen 1 stora patientmaterial. Det
ir dock inte dldern i sig som 6kar risken, utan istillet dr det s att det 4r
storre risk att just yngre barn har en mer utbredd sjukdom. Forskningen
gar framit och det kommer sannolikt nya behandlingsformer dven f6r
svirt sjuka barn.



Var generos mot dig sjalv och ditt barn

Det ir viktigt att man som forilder stiller in sig pd att det kan komma
att bli méinga sjukhusbesék och undersékningar. Man skall vara generds
mot sig sjilv, och barnet, och ge sig tid att vara tillsammans med sitt barn
mer in man annars skulle ha varit.

Sirskilt i samband med viktig information om diagnos, utredningsre-
sultat och behandling kan det vara virdefullt att bigge forldrar, om méj-
ligt, far samma information samtidigt.

Det kan ocksd vara virdefullt att eventuella syskon ges tillfille att
t6lja med till sjukhuset, dtminstone ibland, si att de kan bilda sig en egen
uppfattning om hur det sjuka barnet har det dir, dven om det bara giller
mottagningsbesdk.




Fraga vad du vill!

Det finns alltid frigor som dyker upp. Ingen friga ir for dum att stillas.
Vill forildrar tala med exempelvis likaren utan att barnet dr med brukar
det ocksé g att ordna, dven om de flesta samtal kan ske tillsammans med
barnet. Glém inte att ni kan f3 stod frin andra 4n likaren. Kontakt med
nigon sjukskéterska, barnskdterska eller lekterapeut kanske kinns bra
men kurator eller psykolog kan ocksa hjilpa till.

Internet-varning fran andra foraldrar

Frin forildrar till barn med Langerhans Cell-Histiocytos har vi fatt £51-
jande rad till andra férildrar: ”V1i tycker att det vore bra med en liten
(varnings-)text om att soka information pa Internet. Risken ér stor att
man hittar sidor som beskriver fall av mycket allvarlig karaktir. Det finns
ocksé en dverhingande risk att man lidser om "fel" typ av histiocytos, far
fel information och kan bli vildigt uppskrimd. Det dr bittre att friga sin
likare och kunnig sjukvirdspersonal, som ir insatta i det speciella fallet”.

Vill du veta mer?

Det finns ocksd en Férildraférening fér Barn med Histiocytos med for-
greningar over landet. Ifall du 4r intresserad av att komma i kontakt med
den si friga efter mer information pi ditt sjukhus eller gi in pa
www.barncancerfonden.se. Det finns ocksd information om sjukdomen
pa socialstyrelsens hemsida http://www.sos.se/smkh.

Det finns ocksi en amerikansk férildraférening med stor internatio-
nell aktivitet, som kan nis pa f6ljande adress:

Histiocytosis Association of America
72 East Holly Avenue, Suite 101
Pitman, New Jersey 08071 USA
Telefon: +1 856-589-6606

Fax: +1 856-589-6614

E-post: association@aol.com






OM BARNCANCERFONDEN

Varje ar drabbas 300 barn i Sverige av cancer. Genom stora forsk-
ningsinsatser och framgangsrikt kliniskt arbete 6verlever idag tre av
fyra barn sin cancersjukdom. Fér trettio 4r sedan var chansen att 6ver-
leva mycket liten. Barncancerfondens vision ir att alla barn som drab-
bas av cancer ska bli friska. Verksamheten finansierar mer dn 90 pro-
cent av all barncancerforskning i Sverige, uteslutande genom gavor
fran privatpersoner, organisationer och féretag. Barncancerfonden har
inga statliga bidrag.
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