e B RS

SKLERODERMI

Hvad er det?

Sklerodermi er et graesk ord, der kan oversattes som hard hud. Huden bliver
skinnende og hard. Der er en del sygdomme ved hvilke fortykket og hdrd hud
er det mest fremtraedende traek. Der er 2 forskellige typer sklerodermi:
Lokaliseret og systemisk sklerodermi.

Ved lokaliseret sklerodermi er sygdommen begranset til huden og til de veeyv,
der er lokaliseret lige under den afficerede hud. Den kan optraede i pletter
(morphea) eller som et tset band (linezer sclerodermi). Ved systemisk
sklerodermi (eller systemisk sklerose) er processen vidt udbredt og involverer
ikke bare huden, men ogsa de indre organer. Dette kan fgre til forskellige
symptomer som svien bag brystbenet, vanskeligheder med vejrtraekningen og
hgjt BT.

Hvor almindelig er den?

Sklerodermi er en sjeelden sygdom. Skgn over dens hyppighed er aldrig hgjere
end 3 nye tilfaelde pr. 100.000 personer pr. ar, lokaliseret sklerodermi er den
almindeligste form hos bgrn og rammer isar piger. Kun ca. 10% eller mindre
af sklerodermi hos bgrn er systemisk sklerose.

Hvad er 3rsagen til sygdommen?

Sklerodermi er en inflammations sygdom (betzendelsesagtig sygdom), men
arsagen til inflammationen er endnu ikke kendt. Det er sandsynligvis en
autoimmun sygdom, hvilket betyder, at barnets immunsystem reagerer imod
kroppens egne vav. Inflammationen giver anledning til haevelse, varme og
efterhanden produktion af for meget fibrgst vaev (arvaev) .

Er den nedarvet?
Nej, der er ingen holdepunkter for en genetisk baggrund for sklerodermi ,
skent der er nogle fa rapporter om familizer optraeden af sygdommen.

Kan den forebygges?
Der er ikke nogen kendt forebyggelse for tilstanden.

Er den smitsom?
Nej, nogle infektioner kan maske udlgse sygdommens debut, men selve

tilstanden er ikke infektigs, og afficerede bgrn behgver ikke at isoleres fra
andre.

A. lokaliseret Sklerodermi.
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1)Hvordan stilles diagnosen lokaliseret Sklerodermi?

Karakteristisk er den harde hud, der kan fgles naermest som arvav, nar man
maerker pa huden. Ofte vil der i tidlige aktive stadier veere en rgd eller violet
randzone. I sene stadier bliver huden brun og siden hvid, hos ikke kaukasiere
kan det ligne et "bldt maerke”, inden det bliver hvidt.

Diagnosen stilles pa hudens karakteristiske udseende.

Lineaer Sklerodermi fremtraeder som en lineaer streng oftest pa arme eller ben,
undertiden i ansigtet eller skalpen( en coup de sabre).

Vaevet under huden kan pavirkes inklusiv muskler og led, men pavirkning af
indre organer ses ikke ved lokaliseret Sklerodermi.

Blodprgver er oftest normale.

2)Hvad er behandlingen af lokaliseret Sklerodermi?

Behandlingen bgr varetages af bgrneleeger (peediatriske rheumatologer)
og/eller hudlaeger med erfaring i disse sygdomme.

Behandlingen tager sigte pa at stoppe inflammationen sa tidligt som muligt.
Behandlingen har stort set ingen effekt, nar fgrst det fibrgse veev er dannet.
Nar inflammationen er ophgrt ,kan kroppen fjerne noget af det fibrgse veev, sa
huden atter bliver blgd. Processen kan sdledes ofte ophgre af sig selv, men det
kan tage ar, og den kan vende tilbage.

Den medicinske behandling varierer fra slet ingen, til behandling med
binyrebarkhormoner og Methotrexat. Der er ingen studier, der Kklart
dokumenterer effekt af medicinsk behandling ved lokaliseret Sklerodermi.

Ved linezer Sklerodermi er mere aggressive behandling ofte ngdvendig. Hvis
det linezere band ndr ud over led, vil disse strammes, og bevaegeligheden
mindskes med risiko for blivende bevaegeindskraenkning. Fysioterapi er derfor
en meget vigtig del af behandlingen for at bevare ledbevaegelighed og evt.
give massage af blgddele. Massage af huden med fugtigheds cremer kan
mindske hastigheden, hvormed huden bliver hard. Lineser Sklerodermi kan
bevirke, at det pavirkede ben bliver kortere end det raske.

Kosmetiske gener af hudpdvirkningen kan reduceres med makeup. Morphea
elementer vil ikke brunes af sollys, s& man kan overveje at bruge ekstra faktor
til den @vrige hud, sa forskellen ikke bliver for markant.

B)Systemisk Sklerose

1)Hvordan stilles diagnosen Systemisk Sklerose? Hvad er
hovedsymptomerne?

Tidlige symptomer er farveaendring af fingre og taeer ved temperaturskift fra
varme til kulde ( Raynaud-feenomen), frostknuder og sar (ulcera) pa
fingerspidser. Huden p& finger- og taspidser bliver hard,fortykket og
skinnende, tilsvarende huden pa naesen. Disse hudforandringer kan langsomt
sprede sig til hele kroppen. Haevede fingre og gmme led kan ses tidligt i
sygdommen.
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De indre organer kan i forlgbet pavirkes. Prognosen for sygdommen afhaenger i
hoj grad af hvilke organer, der pavirkes og i hvilken grad. Det er vigtigt, at alle
indre organer undersgges for sygdoms pavirkning, og hvor det er muligt at
funktionen af disse organer undersgges. Eksempelvis kan lunger undersgges
ved rgntgenundersggelser samt ved lungefunktions test.

Der er ingen specielle blodprgve undersggelser for systemisk Skleroderma.
Spisergret bliver hos de fleste bgrn pavirket, ofte ganske tidligt i
sygdomsforlgbet . Symptomerne herp@ kan vare halsbrand, da mavesyren
kommer op i spisergret. Senere kan hele mavetarm-kanalen pawrkes med
symptomer som oppustet mave og darlig fordgjelse. Lungepawrknmg ses
hyppigt, og er en af de afggrende faktorer for prognosen pa leengere sigt.
Tilsvarende vil pdvirkning af nyrer og hjerte give risiko for darligere prognose.

2)Hvad er behandlingen af systemisk Sklerose?

Beslutningen om hvilken behandling, der er ngdvendig bgr tages af en
bgrnerheumatolog med erfaring i Sklerodermi i feaellesskab med andre
specialister, eks. med erfaring i lunge-, hjerte eller nyresygdomme.
Binyrebarkhormon og Methotrexat vil ofte anvendes. Hvis nyrer eller lunger er
pavirkede vil Cyklofosfamid ofte anvendes. Ved Raynaud’s faenomen er det
vigtigt at prgve at undgad afkegling af fingre og teeer for at sikre en god
cirkulation og at undgd, at huden spraekker med sardannelser. Til tider kan det
veere ngdvendigt at behandle medicinsk med karudvidende stoffer.

Imidlertid er der ingen medicinsk behandling, der ved systemisk Sklerodermi
garanterer effekt. Nye behandlinger er under fortsat vurdering og habet er, at
der i Igbet af de kommende ar vil vise sig en sikker og effektiv behandling.
Fysioterapi og behandling af den harde hud er ngdvendig for at sikre led samt
brystvaaggens bevaegelser.

Hvilke kontroller er ngdvendige?

Periodiske kontroller er ngdvendige for at vurdere sygdomsaktiviteten og
indrette behandlingen herefter. Da livsvigtige organer kan pavirkes ( lunger,
hjerte, nyrer, mave-tarmkanal) er regelmassig vurdering af disse organers
funktion ngdvendige for tidligt at kunne pavise en mulig nedsat funktion.
Mulige bivirkninger til den medicinske behandling kontrolleres ved bl.a. blod-
0g urinprgver.

Hvor lang tid vil sygdommen vare?

Udviklingen af den lokaliserede Sklerodermi er ofte begraenset til &r. Ofte vil
udviklingen med den harde hud stoppe 2 &r fra debut. Sommetider kan det
tage 5-6 ar, nogle hudpletter kan synes mere synlige pga. farvesendringerne,
eller sygdommen kan synes at forveerres pga. forskellig laengde vaekst mellem
den pavirkede og raske kropsdel, sdsom forskellig leengde af arme og ben.
Systemisk Sklerose er en livslang sygdom.
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Hvad er prognosen pa lang sigt?

Morphea vil som regel kun efterlade kosmetiske hudforandringer. Lineaer
Sklerodermi kan give barnet betydelige problemer pga. tab af muskelmasse,
nedsat knoglevaekst savel som stive og deformerede led.

Systemisk Sklerose er en potentiel livstruende sygdom. Graden af
organpavirkning ( lunger, hjerte, nyrer) varierer fra den ene patient til den
anden, og er den vigtigste faktor med hensyn til prognosen pa leengere sigt.
Sygdommen kan hos nogle stabiliseres i lange perioder.

Er helbredelse mulig?

Bgrn med lokaliseret Sklerodermi bliver helbredt. Efter nogen tid kan endog
den harde hud blive blgdere og synes normal. Ved systemisk Sklerodermi er
helboredelse mindre sandsynlig, men betydelig bedring eller sygdomsro kan
opnas.
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