Minnesanteckningar fran informationskvall med
Foraldraforeningen for Histiocytos (Ffh)
i Stockholm den 19 januari 2006

Aterigen hade foraldraféreningen inbjudit medlemmarna till en kvall med information om
Langerhans Cell Histiocytos, LCH. Aven denna gang fick vi hélla till pa foretaget Segulah, Eleonor
Wessmans generdsa arbetsgivare pa Ostermalm i Stockholm. Eleonor ar ordférande i foreningen
och ansvarar for det rent administrativa. | 6vrigt bestar foreningens styrelse av Lotta Svensson
Appelqgvist och Urban Beind som ar ordinarie ledaméter.

Alla narvarande foraldrar (16 st) och nagra vuxna/halvvuxna barn presenterade sig och sina barn
kort for varandra och darefter presenterade Eleonor foreldsarna; professor Jan-Inge Henter,
rontgenlakaren/radiologen Evaldas Laurencikas, neuropsykolog Ingrid van t” Hooft samt Desirée
Gavhed, biolog - alla frdn Astrid Lindgrens Barnsjukhus (ALB).

Jan-Inge Henter

Jan-Inge inledde. Han menade att det inte &r helt klart att det ar enklare for honom att férelasa
om LCH for en grupp kunniga foraldrar an for en grupp lakare. Vi foraldrar ar ju otroligt intres-
serade av att lara oss mer — eller kanske allt — om vara sma eller stora barns sjukdom.

Det finns tva huvudtyper av histiocytceller, den dendritiska antigenpresenterande och fagocytiska
makrofagen, som har en dammsugarfunktion inom immunsystemet. Det ar den forsta, den
dendritiska cellen, som trasslar for barnen som far LCH. Lite forenklat kan man saga att det ar
den cellen som presenterar for immunsystemet att ndgot har hant, den liksom varnar.
Langerhanska celler finns huvudsakligen i huden. Det &r nar de ”I6per amok” som barnen far
Langerhans Cells Histiocytos, som forr bl.a. kallades Histiocytosis X. Den andra cellen
(makrofagen) ar knuten till en helt annan sjukdom, FHL, som ocksa ingar i Jan-Inges "forskning”.
Observera att det inte finns ndgot som helst samband mellan FHL och LCH!

I undersokningar inom stockholmsomradet har forskarna nu kommit fram till att sjukdomen
drabbar ett barn pa 7.000. Den debuterar oftast i 2 — 3-arsaldern och ar nagot vanligare hos poj-
kar an hos flickor. Den ar inte arftlig. Sjukdomen kan se ut pa manga olika satt, vilket har gjort
den svar att diagnostisera. Om barnet far angrepp bara i ett organ (singelsystem) ar prognosen
relativt god. Om daremot flera organ ar drabbade, sa kan sjukdomen bli allvarlig. Av de barn som
fatt angrepp i flera organ (multisystem) éverlever 80 % och den varianten ar i svarighetsgrad
lika allvarlig som leukemi, ALL.

Ca 80 % av alla barn far angrepp i skelettet. Det kan bli t ex "hal” i skallen, som syns tydligt pa
rontgen. Det kan aven bli problem i kotorna, och andra delar av skelettet. Vid hudengagemang
kan det uppsta blodande skorv i harbotten eller ndgot som liknar blojveckseksem. Dessa hudan-
grepp kan vara svara att diagnostisera som LCH. Da behdvs biopsier, vavnadsprov, for att saker-
stalla diagnosen.

Patienterna kan fa angrepp i ansiktet; t ex i skelettet innanfér 6gonen, i 6ronen (bade i horselbe-
nen och i horselgadngarna, s.k. extern otit, vilket ar vanligast) men aven i munnen (t ex tidig
tanddebut eller tandkottsinflammation) och i kdkbenen.
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Ibland vet tandlédkarna en del om denna ovanliga sjukdom eftersom den ar relativt ”vanlig” i
munregionen.

Sen finns det som kallas riskorganen, mjalte, lever, blodsystemet och aven lungorna. Vid an-
grepp i riskorganen overlever ca 70 % av barnen pa tre ars sikt.

Nar det galler lungorna utfardade Jan-Inge &terigen en kraftig varning. Det har visat sig att aven
barn som haft lindrigare angrepp i t.ex. skelettet och sedan blivit symptomfria kan fa aterfall av
sjukdomen i lungorna vid rokning. Da ar det i lungornas stdodjevavnad som sjukdomen satter sig.
Rokning kan alltsa "trigga” igang LCH hos en person som varit symptomfri i manga ar. Kraftig
varning mot rokning for histiocytosbarn alltsa!

Andra stallen dar sjukdomen kan sétta sig ar lymfkortlar, brassen och tarmarna, men detta ar
inte sa vanligt.

Den okanda orsaken till sjukdomen
Trots intensivt forskningsarbete tillsammans med kollegor runt om i véarlden har Jan-Inge och
kollegorna inte hittat ndgon klar och entydig orsak till sjukdomen — annu.

Man vet daremot att den inte ar arftlig och lutar at att det ar en reaktiv process, inom immunsy-
stemet, som inte har med maligniteter/cancer att gora. Tecken for att det inte &r en cancer ar att
LCH ibland kan ldka spontant och det brukar ju inte en cancersjukdom gora.

En av de undersdkningar som bevisar att en patient lider av LCH &r biopsi, vavnadsprov. Dar
syns de felaktiga cellerna tydligt (CD1a positiva celler i den sjuka vavnaden).

Det ar alltid svart att behandla en sjukdom nar men inte vet orsaken till den, hur den uppkom-
mer. Nar det galler LCH finns nu dock flera olika internationella studier (fran 1983 och framat)
som strukturerat visar resultat av olika behandlingsprotokoll. En vanlig farmakologisk behandling
ar kortison och vinblastin (cytostatika)

Langtidsuppfoljning

Ofta blir de yngre barnen stabilt battre efter 3-4 ars alder. En av de vanligaste komplikationerna
ar Diabetes Insipidus (D1) som beror pa angrepp pa hypofysen inne i hjarnan. Hypofysen slutar
att producera tillrackligt med antidiuretiskt hormon, som koncentrerar urinen. Ca 50 % av barnen
med DI utvecklar brist pa tillvaxthormon (GH). Vid en uppféljning har man noterat att ca 10 %
av alla barn med LCH far problem med centrala nervsystemet (CNS). Det kan handla om bete-
ende, motorik, samre kognitiv formaga eller andra neurologiska komplikationer.

For att forsoka forstd hur de eventuella skadorna pa hjarnan ser ut anvander lakarna sig numer
av magnetrontgen (MR), PET-kamera, EEG och neuropsykologiska undersdkningar (mer om det
senare).

Utmaningar for framtiden

Jan-Inge kunde konstatera att trots idogt arbete har man inte ar det inte fler barn som 6&verlever.
Det ar forstas en utmaning att astadkomma det. Andra utmaningar ar att komma till ratta med
komplikationerna pda lang sikt och naturligtvis att hitta orsaken till sjukdomen. Jan-Inge paminde
auditoriet om att det finns manga andra stora sjukdomar som man inte vet orsaken till, t.ex.
reumatism och vanlig diabetes (diabetes mellitus = sockersjuka). Han menar att forskarna forstar
mer nu, men inte fatt nagot direkt genombrott trots manga viktiga pusselbitar. Jan-Inge hoppas
att I6sningen kommer inom nagra ar!

Evaldas Laurencikas
Darefter lamnade Jan-Inge 6ver “kanonen” till Evaldas Laurencikas, som ingar i teamet kring Jan-
Inge, ar radiolog och arbetar pa barnréntgen pa ALB.
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Rontgenlékarens roll i arbetet kring LCH-barnen ar dels att upptacka férandringar, dels kartlagga
sjukdomens utbredning och péa sa satt vara till hjalp i valet av behandlingsmetod.

Evaldas borjade med att saga att olika manniskor reagerar olika p& sjukdomen och kroppen
“klarar av den” pa olika satt.

Forskningen som pagar pa detta omrade galler att man vill hitta nya rontgenmetoder for att
kunna upptacka sjukdomen tidigare, se mer av sjukdomens verkningar i kroppen och kanske
aven se forandringar direkt pa cellniva.

Har ar de vanligaste rontgenmetoderna som anvands pa LCH-barnen;

rontgen, slatrontgen — t ex skelett och lungor

ultraljud — t ex buk

datortomografi (CT)

magnetrontgen (MRT)

nuklearmedicin (PET-kamera, scintigrafi) — kan visa organens funktion.

Rontgen anvands inte bara for att stalla diagnos utan &ven for att utvardera hur behandlingen
fungerar pa barnet. Evaldas redogjorde for skillnaderna mellan metoderna, férdelar och nackde-
lar. Ibland kan det vara s& att aven om det syns nagot avvikande pa rontgen, s uppvisar barnet
inga symtom.

Infor framtiden hoppas Evaldas att man ska fA mer avancerad utrustning sa att man snabbare
och mer noggrant kan spara sjukdomen och var den gjort skada. Han visade vackra bilder som
mest sdg ut som farggrant paskris men i sjalva verket visade hjarnans nervtradar, dar man kan
se blodflédet i hjarnan. Det finns en metod som heter spektroskopi som mater olika &mnen i
hjarnan. En annan metod, funktionell MR, visar hur det ser i hjarnan nar patienten t.ex. ror hoger
hand mycket forsiktigt.

Ingrid van t© Hooft

Slutligen togs podiet dver av Ingrid, som ar neuropsykolog pa ALB. Hon ar nu i teamet kring LCH-
barnen en dag i veckan. Neuropsykologi &r sambandet mellan ménskligt beteende och hjarnans
funktioner. Mojligheten att paverka hjarnan ar battre hos barn, eftersom deras hjarnor har en
hogre plasticitet an vuxnas. Ingrid berattade forst kort om hjarnans utveckling. Det har visat sig
att den inte ar helt fardigutvecklad forran manniskan blivit ca 25 &r. Det ar hjarnans framre del
som utvecklas sist.

I den vanstra hjarnhalvan finner vi funktioner som analytisk och spraklig formaga, detaljformaga
samt formagan att automatisera. Den centrala delen av hjarnan skoter om kommunikationen
mellan hjarnhalvorna.

I den hdgra hjarnhalvan hittar vi rost, tal, simultantankapacitet, gestaltuppfattning, reglering av
vakenhetsgrad, bearbetning av komplex information, tolkningen av rum mm.

Nar det galler inlarning kravs bade motivation, inkodning (perception), minnesfunktioner och
verkstallande (exekutiva) funktioner. Detta ar forutsattningar for inlarning.

Nar Ingrid undersdker barnen med LCH (s.k. Neuropsykologisk utredning) kontrollerar hon den
generella kognitiva nivan, sprakligt och icke-sprakligt tankande. Hon anvander utprévade tester
for;

uppmaérksamhet
problemldsning
perception

sprak (generellt)
minne
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e exekutiva funktioner som att planera, organisera, utféra, starta/stoppa
e snabbhet/langsamhet i svar och uppfattning
e emotionell status.

Nar det galler uppmarksamhet kan det handla om uthallighet, att lara sig sortera bort, att kunna
byta fokus och "fordelad uppmarksamhet” = att kunna goéra fler saker samtidigt.

Nar det galler minnet tittar man p& minne for handelser, fakta, handlingar liksom kanslomassiga
minnen. Man tittar pa arbetsminnet, som ar viktigt. Det kan vara svart att "hitta minnet”, sarskilt
om det ska ga fort. Barn med CNS-paverkan har ofta problem med minne och uppmarksamhet.

Om nagot ar kanske det kommer att finns en kartlaggning 6ver LCH-barn och neuropsykologisk
funktion.

Syftet med de neuropsykologiska utredningarna ar att kartlagga starka och svaga sidor hos bar-
nen och koppla detta till hjarnfunktionerna. Sjalvklart féreslar Ingrid aven atgarder for att for-
battra funktionerna genom kognitiv traning och olika inlarningsstrategier.

Jan-Inge avslutade med att aterigen saga att han i dagslaget inte kanner till orsaken till att barn
drabbas av LCH, men att forskningen gar framat och att han hoppas att svaret kanske kommer
om nagra ar!

Eleonor, foraldrar och barn i publiken tackade Jan-Inge, Evaldas, Ingrid och Désirée. De fick alla
varsin tjock bok om champagne skriven av Richard Juhlin (patienten Loves gamla gympalérare...)

Hagersten den 20 januari 2006 Solleftea den 22 januari 2006
Birgitta Osterlund Lotta Svensson Appelqvist
/mamma till Love/ /mamma till Albin/
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