&

\F\-lf
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/SE/intro

Sklerodermi

2. OLIKA TYPER AV SKLERODERMI
2.1 Lokaliserad sklerodermi

2.1.1 Hur staller man diagnosen lokaliserad sklerodermi?
Forekomst av omraden med hard och stram hud talar for lokaliserad
sklerodermi. Tidigt i forloppet kan man ofta finna en rodnad eller en
depigmenterad ring runt hudféréandringen, som pa inflammationen. |
senare stadier av sjukdomen blir hudférandringarna bruna och sedan
vita hos kaukasier. Hos icke-kaukasier kan hudférandringarna i tidigt
stadium se ut som blamarken innan de blir vita. Diagnosen baseras pa
de typiska hudforandringarna.

Linjar sklerodermi ses som avlanga omraden av fortjockad hud pa
armar, ben eller bal. Inflammationen kan drabba aven vavnader under
huden, sasom muskler och skelett. Ibland blir huden fortjockad aven i
delar av ansiktet eller pa skalpen. Personer med sklerodermi i ansikte
eller pa skalpen har en 6kad risk for inflammation i 6gat (uveit). Inre
organ ar som regel inte paverkade vid lokaliserad sklerodermi. Vid
sklerodermi ar blodprover normala. Ofta tas ett prov fran huden
(hudbiopsi) for att fa stéd for diagnosen.

2.1.2 Hur behandlas lokaliserad sklerodermi?

Behandlingen inriktas mot att stoppa inflammationen sa fort som
mojligt. De behandlingar som finns tillgangliga har valdigt liten effekt
pa uppkomna bindvavsokningen (fibros). Malet med behandling ar att
uppna inflammationskontroll och pa sa vis minimera fibrosutveckling.
Nar inflammationen ar borta kan kroppen sjalv ta hand om en del av
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den omvandlade bindvaven, och huden kan aterga till normal tjocklek.
| sallsynta fall kan man helt avsta lakemedelsbehandling men vanligen
ges kortikosteroider, methotrexat eller andra immunmodulerande
lakemedel. Barn med mer utbredd inflammation kan behdva mer
aggressiv behandling. Det finns studier som visat att dessa lakemedel
har effekt utan langtidsbiverkningar. Behandling bor skbtas av en
specialist i barnreumatologi och/eller hudspecialist.

Sjukdomen laker vanligen ut av sig sjalv men det ar viktigt att tidigt
overvaga behandling for att motverka arromvandling. | de flesta fall
kommer inte sjukdomen tillbaka da symtomen borjat ga tillbaka, men
sallsynta fall sker aterfall.

Fysioterapi ar en viktig del av behandlingen, sarskilt vid linjar
sklerodermi. Om stram hud stracker sig over en led ar det mycket
viktigt att uppratthalla rorligheten, t.ex. med hjalp av stretching och
eventuellt massage. Om sklerodermi paverkar ett ben kan
benlangdsskillnad uppsta, vilket leder till halta och ojamn belastning pa
knan, hofter och i rygg. Ett skoinlagg kan avhjalpa effekten av
benldngdsskillnaden och minska belastning pa lederna.

2.1.3 Hur ser langtidsprognosen ut for lokaliserad
sklerodermi?

Forloppet vid lokaliserad sklerodermi begransas oftast till ett par ar.
Processen dar huden blir stram och tjock avstannar oftast nagot ar efter
sjukdomsdebut. Morfea kan efterlamna vissa pigmentforandringar och
den harda huden kan efter en tid mjukna och bli helt normal igen.
Linjar sklerodermi kan skapa mer problem pga paverkad tillvaxt i de
delar av kroppen som drabbats, t.ex. minskad muskelmassa eller
minskad bentillvaxt. En paverkan pa hud och underliggande vavnad
over en led kan orsaka inflammation i leden, och aven om behandling
ges kan leda till minskad rorlighet i leden (kontraktur).

2.2 Systemisk skleros
2.2.1 Hur diagnosticeras systemisk skleros? Vilka ar de

vanligaste symtomen?
Systemisk skleros ar i forsta hand en klinisk diagnos, vilket betyder att
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diagnosen stalls framforallt med hjalp av symtom och fynd vid klinisk
undersokning. Det finns inget enstaka laboratorietest man kan anvanda
for att stalla diagnosen. Laboratorieprover anvands for att utesluta
andra sjukdomar med liknande symtom, for att beddma hur aktiv
systemisk skleros ar och for att avgéra om andra organ an huden ar
drabbade. Tidiga symtom ar fargférandringar av fingrar och tar som
reaktion pa kyla (Raynauds fenomen), samt sar pa fingertopparna.
Huden pa fingertoppar och tar blir ofta hard och blank. Samma
hudférandringar kan ocksa drabba nasan. Den fortjockade och harda
huden kan sedan breda ut sig och i allvarliga fall drabba hela kroppen.
Andra tidiga symtom kan vara svullna fingrar och smartsamma leder.
Under det fortsatta sjukdomsforloppet kan ytterligare hudforandringar
ses t.ex. vidgning av sma, ytliga blodkarl (telangiektasier), fortunning
av hud och underhud (atrofi) och inlagring av kalk i underhuden. Inre
organ kan drabbas och langtidsprognosen beror pa vilka organ som
engageras, och dess allvarlighetsgrad. Det ar viktigt att alla inre organ
(hjarta, lungor, mag-tarmkanal etc.) undersoks avseende funktion och
eventuellt sjukdomspaverkan.

Hos de flesta barn med systemisk skleros drabbas matstrupen, ofta
tidigt i sjukdomsforloppet. Symtom pa detta ar t.ex. halsbrénna/sura
uppstotningar och svaljningssvarigheter. Senare kan hela mag-
tarmkanalen paverkas vilket kan resultera i svullnadskansla i magen
och férsamrad matsmaltning. Vanligt &r ocksa att lungengagemang,
vilket &r avgorande for langtidsprognosen. Paverkan av andra organ,
t.ex. hjarta och njurar, ar ocksa t ogynnsamt. Som namnts tidigare finns
inget specifikt blodprov for att pavisa sklerodermi. Den behandlande
lakaren bedémer organfunktion vid regelbundna aterbesok och utreder
om sjukdomen eventuellt spridit sig ytterligare.

2.2.2 Hur behandlas systemisk skleros hos barn?

Valet av lamplig behandling gors av en barnreumatolog med erfarenhet
av systemisk skleros, i samrad med specialister inom organspecifika
omraden, t.ex. hjartspecialist och njurspecialist. Lakemedel som
anvands ar kortikosteroider, metotrexat och/eller mykofenolat. Om
lungor eller njurar ar drabbade kan behandling med cyklofosfamid bli
aktuellt. Behandling av Raynauds fenomen bestar i att uppratthalla en
bra cirkulation genom att undvika nedkylning. Vissa hjalpmedel sdsom
eluppvarmda vantar kan lindra symtomen. Pa sa vis forebyggs sar och
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skador pa fingrar och tar, men i vissa fall kan karlvidgande lakemedel
vara indicerade. Det finns annu ingen botande behandling for systemisk
skleros. Behandlingen maste individualiseras, man anvander sig av de
lakemedel som man genom erfarenhet vet kan hjalpa mot de olika
problem som kan uppsta vid sjukdomen. Studier pagar fortlépande och
forhoppningsvis finns annu effektivare behandlingar att anvanda i
framtiden. Vid mycket svar systemisk skleros kan
blodstamcellstransplantation (benmargstransplantation) provas.
Fysioterapi och annan behandling for att mjuka upp den strama huden
ar nodvandigt for att uppratthalla rorlighet i leder och brostkorg.

2.2.3 Hur ser langtidsprognosen ut for systemisk skleros?
Systemisk skleros ar en potentiellt livshotande sjukdom. Graden av inre
organengagemang (hjarta, njurar, lungor) varierar fran fall till fall och ar
avgorande for langtidsprognosen. Sjukdomen kan ga in i ett lugnare
skede under langa perioder.
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