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1. HVAD ER SKLERODERMI

1.1 Hvad er det ?

Navnet sklerodermi er afledt af de graeske ord "skleros", som betyder
hard og "dermos", der betyder hud. Huden bliver skinnende og hard.
Der er to forskellige typer af sklerodermi: lokaliseret sklerodermi og
systemisk sklerodermi.

Ved lokaliseret sklerodermi er sygdommen begraenset til huden og de
vaev lokaliseret under huden. Sygdommen kan involvere gjnene og
forarsage uveitis (beteendelse i gjets regnbuehinde). Den kan 0gsa
involvere leddene og forarsage gigt. Den kan optreede i pletter
(morphea) eller som et teet band (lineaer sklerodermi).

Ved systemisk sklerodermi er processen vidt udbredt og involverer ikke
kun huden, men ogsa indre organer.

1.2 Hvor almindelig er den ?

Sklerodermi er en sjeelden sygdom. Skgn over dens hyppighed er aldrig
registreret hgjere end 3 nye tilfeelde pr. 100.000 personer pr. ar.
Lokaliseret sklerodermi er den mest almindelige form hos bgrn og
rammer isaer piger. Kun omkring 10% eller faerre af sklerodermi hos
bagrn er systemisk sklerodermi.

1.3 Hvad er arsagen til sygdommen ?

Sklerodermi er en inflammations (beteendelse) sygdom, men arsagen til
inflammationen er endnu ikke kendt. Det er sandsynligvis en
autoimmun sygdom, hvilket betyder, at barnets immunsystem reagerer
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imod kroppens eget vaev. Inflammationen forarsager haevelse, varme
og herefter overproduktion af fibrgst veev (arvaev).

1.4 Er den nedarvet ?
Nej, der er ingen dokumentation for en genetisk baggrund, skant der er
fa rapporter om familizer optreeden af sygdommen.

1.5 Kan den forebygges ?

Der findes ikke nogen kendt forebyggelse for tilstanden. Dvs. at du som
foraelder eller som patient har ikke haft mulighed for at have gjort noget
der kunne forhindre sygdommen i at opsta.

1.6 Er den smitsom ?

Nej. Nogle infektioner kan maske udlgse sygdommens debut, men selve
tilstanden er ikke infektigs, og ramte bgrn behgver ikke at isoleres fra
andre.

2. FORSKELLIGE TYPER AF SCLERODERMI
2.1 Lokaliseret sklerodermi

2.1.1 Hvordan diagnosticeres lokaliseret sklerodermi ?
Fremkomsten af hard hud tyder pa lokaliseret sklerodermi. Tidligt i
stadiet vil der ofte veere en rgd, violet eller depigmenteret randzone.
Dette tyder pa inflammation i huden. Senere i stadiet bliver huden brun
og dernaest hvid. Hos ikke-kaukasiere kan det ligne et blat maerke,
inden det bliver hvidt. Diagnosen baseres pa hudens karakteristiske
udseende.

Lineaer sklerodermi fremtraeder som en lineaer stribe pa arme, ben eller
overkrop. Veevet under huden kan blive pavirket inklusiv muskler og
knogler. Nogle gange kan lineaer sclerodermi pavirke ansigtet og
skalpen. Patienter med involvering af huden i ansigtet og skalpen har
gget risiko for uveitis. Blodpraver er som regel normale. Pavirkning af
indre organer ses ikke ved lokaliseret skleromdermi. Ofte udfgres en
hudbiopsi for at hjeelpe med at stille diagnosen.
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2.1.2 Hvad er behandlingen for lokaliseret sklerodermi?
Behandlingen sigter at stoppe inflammationen sa tidligt som muligt.
Behandlingen har meget lille effekt pa det fibrgse vaev, nar farst dette
er dannet. Det fibrgse vaev er det sidste stadie i inflammationen. Malet
med behandlingen er at kontrollere inflammationen og dermed
minimere dannelsen af fibrast veev. Nar inflammationen er veek er
kroppen i stand til at absorbere noget af det fibrgse vaev, og huden kan
blive blad igen.

Den medicinske behandling varierer fra slet ingen behandling til brug af
corticosteroider (binyrebarkhormoner) og methotrexate, eller andre
immunmodulerende leegemidler. Der er studier der viser gavnlig effekt
og sikkerhed ved disse leegemidler ved langtidsbehandling.
Behandlingen skal ordineres og fglges af en paediatrisk rheumatolog
og/eller en paediatrisk dermatolog.

Hos mange patienter vil den inflammatoriske proces ophgre af sig selv,
men det kan tage nogle fa ar. Hos nogle patienter kan den
inflammatoriske proces vedvare i mange ar, og hos nogle kan den blive
inaktiv og herefter vende tilbage. Hos patienter med mere alvorlige
tilfeelde kan en mere aggressiv behandling veere ngdvendig.
Fysioterapi er vigtigt, specielt i tilfeelde af lineser sklerodermi. Nar den
stramme hud er omkring et led, er det vigtigt fortsat at beveege leddet
med straekkegvelser, og hvor det er hensigtsmaessigt, at give dyb
bindeveevsmassage. Nar et ben er pavirket, kan ulige benleengde
forekomme, hvilket fgrer til halten, som giver ekstra belastning af
ryggen, hofter og knae. Et indlaeg i skoen pa det kortere ben, vil ggre
benene funktionelt lige og man undgar belastninger nar man gar, star
eller lgber. Massage af de involverede omrader med fugtighedscreme
nedseetter hastigheden hvormed huden bliver hard.

Kosmetiske gener af hudpavirkningen kan reduceres med makeup,
specielt i ansigtet.

2.1.3 Hvad er den langsigtede udvikling af lokaliseret
sklerodermi?

Udviklingen af lokaliseret sklerodermi er som regel begraenset til fa ar.
Ofte stopper udviklingen af den harde hud fa ar efter sygdommens
begyndelse, men kan veere aktiv i flere ar. Velafgreensede pletter
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(morphea) efterlader sig ofte kun kosmetiske hudforandringer
(pigmentforandringer), og efter nogen tid vil den harde hud maske blive
blgd og synes normal. Nogle pletter kan blive mere synlige selv efter
inflammations processen er ovre, pga. farveforandringen.

Lineaer sklerodermi kan pavirke barnets veekst af de pavirkede dele af
kroppen og resultere i muskeltab og nedsat knoglevaekst. Lineaer
sclerodermi omkring et led kan medfgre artritis og safremt ubehandlet
medfgre udvikling af kontrakturer.

2.2 Systemisk sklerose

2.2.1 Hvordan diagnosticeres systemisk sklerose ? Hvad er
hovedsymptomerne ?

Diagnosen af sklerodermi er primaert en klinisk diagnose, hvilket vil
sige, at patientens symptomer og den fysiske undersggelse er de
vigtigste tests. Der findes ingen speciel blodprgveundersggelse der kan
give diagnosen sklerodermi. Laboratorie tests bruges til at udelukke
andre lignende sygdomme, til at vurdere hvor aktiv sklerodermien er,
og for at afggre, om nogle organer ud over huden er involveret. De
tidlige tegn er farveaendringer i fingre og teeer ved temperaturskift fra
varmt til koldt (Raynaud’s feenomen), og sar pa fingerspidserne. Huden
pa fingerspidser og teeer bliver ofte hurtigt hard og skinnende. Dette
kan ogsa forekomme i huden over neesen. Den harde hud vil sprede sig
og kan i alvorlige tilfeelde sprede sig til hele kroppen. Haevede fingre og
gmme led kan optraede tidligt i sygdommen.

| Igbet af sygdommen kan der udvikles gvrige hudforandringer sdsom
synlige udposninger af sma blodkar (telangiectasias), udtynding og
svind af huden og underhuden (atrofi) og sma kalkaflejringer i
underhuden (kalkknuder, calcifikationer). De indre organer kan pavirkes
og langtids prognosen afheenger af typen og svaerhedsgraden af
involvering af disse. Det er vigtigt at alle indre organer (lunger , tarm,
hjerte, etc.) undersgges for sygdomsinvolvering og at specifikke
funktionsundersggelser af hvert organ udfares.

Spisergret er pavirket hos hovedparten af bgrnene, ofte ret tidligt i
sygdomsforlgbet. Det kan medfgre halsbrand, som fglge af at
mavesyren kommer op i spisergret, samt vanskeligheder med at synke
visse fadeemner. Senere kan hele mavetarmkanalen blive pavirket
medfarende opsvulmet mave og darlig fedeindtagelse. Involvering af
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lungerne er hyppig og er afggrende for langtidsprognosen. Involvering
af andre organer, sasom hjerte og nyrer er ogsa vigtig for prognosen.
Der findes dog ikke nogen specifik blodprgve for sclerodermi. Laegen
ansvarlig for behandling af systemisk sclerodermi bgr regelmaessigt
evaluere organsystem funktionen for at se om sclerodermien har spredt
sig andre organer og om evt. involvering er blevet veerre eller bedre.

2.2.2 Hvad er behandlingen af systemisk sklerose hos bgrn?
Den mest hensigtsmaessige behandling besluttes af en paadiatrisk
rheumatolog med ekspertise i sklerodermi, i samarbejde med andre
specialister, med erfaring i hjerte- og nyresygdomme.
Binyrebarkhormon og Methotrexate eller Mycophenolate vil ofte bruges.
| tilfeelde hvor lunger eller nyrer er pavirket kan Cyklofosfamid
anvendes. Ved Raynaud’s faenomen er det vigtigt at sikre en god
cirkulation og undga kulde, for at forhindre huden i at spraekke og
danne sar. Nogen gange kan det veere ngdvendigt at behandle med
karudvidende stoffer. Der er ingen medicinsk behandling der har vist sig
at veere klart effektiv for alle med systemisk sklerose. Det mest
effektive behandlingsprogram for hver enkelt patient ma afggres ud fra
at anvende den medicinske behandling, der har veeret effektiv for andre
tilsvarende patienter med systemisk sklerose. Andre behandlinger er for
gjeblikket under afpravning, og der er et konkret hab om, at mere
effektive behandlinger ville kunne findes i fremtiden. | meget sjeeldne
tilfaelde kan knoglemarvstransplantation med patientens egne
stamceller overvejes.

Fysioterapi og behandling af den harde hud er ngdvendig for at sikre
beveegelighed af led og brystveeggen.

2.2.3 Hvad er prognosen pa lang sigt ?

Systemisk sklerose er en potentielt livstruende sygdom. Graden af
organpavirkning (hjerte, nyrer og lunger) varierer fra patient til patient,
og er den vigtigste faktor med hensyn til prognosen pa laengere sigt.
Hos nogle kan sygdommen stabiliseres i laengere perioder.

3. DAGLIGDAGEN
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3.1 Hvor leenge vil sygdommen vare ?

Udviklingen af lokaliseret sklerodermi er som regel begraenset til fa ar.
Udviklingen af den harde hud vil ofte stoppe et par ar efter sydommens
debut. Nogle gange kan det tage op til 5-6 ar, og nogle pletter kan
endda blive mere synlige efter inflammations processen er overstaet pa
grund af farveforandringerne, eller sygdommen kan synes forveerret pa
grund af leengdeforskel som fglge af uensartet vaekst ved f.eks. arme og
ben. Systemisk sclerodermi er en kronisk sygdom der kan var ved i
mange ar. Men tidlig og passende behandling kan forkorte
sygdomsforlgbet.

3.2 Er det muligt at komme sig fuldstaendigt ?

Bgrn med lokaliseret sklerodermi bliver som regel helbredt. Efter nogen
tid kan den harde hud blive bladere og kun hyperpigemntering kan
vedvare. Helbredelse for systemisk sklerodermi er mindre sandsynligt,
men betydelig bedring, eller i det mindste stabilisering af sygdommen,
kan opnas.

3.3 Hvad med alternativ behandling ?

Der er mange alternative behandlingsmuligheder, og dette kan veere
forvirrende for patienter og deres familier. Teenk ngje over risiko og
fordele ved disse behandlinger, da der er meget sparsomt
dokumenteret virkning, og de kan vaere omkostningsfulde i bade tid,
penge og belastning for barnet. Hvis du vil udforske alternative
behandlinger bgr du konferere med din bgrnereumatolog. Nogle
alternative behandlinger kan interagere med konventionel medicin. Det
er meget vigtigt ikke at stoppe med den laegeordinerede medicin. Nar
medicin er ngdvendigt for at holde sygdommen under kontrol, kan det
vaere farligt at stoppe med dette, hvis sygdommen stadig er aktiv. Tal
med barnets leege om medicin.

3.4 Hvordan kan sygdommen pavirke barnet og familiens
dagligdag, og hvilke periodiske kontroller er ngdvendige ?
Som enhver kronisk sygdom pavirker sklerodermi ofte barnet og
familiens dagligdag. Hvis sygdommen er mild, uden organ pavirkning,
kan barnet og familien have et normalt liv. Det er dog vigtigt at huske,
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at bgrn med sklerodermi ofte vil fgle sig treette, eller veere mindre
modstandsdygtige overfor treethed, og de har maske brug for at skifte
stilling ofte grundet darlig blodcirkulation. Regelmaessige kontroller er
ngdvendige for at vurdere sygdommens progression, og for at tilpasse
behandlingen. Fordi livsvigtige indre organer kan pavirkes (lunger,
mave/tarm, nyrer, hjertet) pa forskellige tidspunkter er regelmaessig
vurdering af disse organers funktion ngdvendig, for tidligt at opdage
mulig nedsat funktion.

Nar visse medicinske praeparater anvendes, bgr mulige bivirkninger af
disse ligeledes kontrolleres.

3.5 Hvad med skolen?

Det er vigtigt at kunne fastholde skoleundervisningen selvom man har
en kronisk sygdom. Der kan dog vaere nogle faktorer der kan pavirke
barnets muligheder for at komme i skole og det er derfor vigtigt at
forklare barnets mulige behov for laereren. Savidt muligt bar barnet
deltage i idreetstimerne. De samme forbehold ma tages i betragtning
som beskrevet nedenfor i forhold til sport. Sdsnart sygdommen er
velkontrolleret, som ofte vil veere tilfaeeldet med nutidig medicinsk
behandling, bgr barnet ikke have problemer med at kunne deltage i de
samme aktiviteter som deres raske kammerater. Skole for bgrn er hvad
arbejde er for voksne: et sted hvor de kan laere at blive selvstaendige,
uafhaengige individer i en kontinuerlig udvikling. Foraeldre og leerere bgr
ggre alt for at barnet kan deltage i skoleaktiviteterne pa normal vis;
ikke blot for at barnet opnar succesfuld indleering, men ogsa for at
barnet kan blive accepteret og paskennet af kammerater og voksne.

3.6 Hvad med sport?

Sportsaktiviteter er en vigtig del af dagligdagen for ethvert barn. Et af
malene for behandlingen er at gare det muligt for barnet at leve et sa
normalt liv som muligt og at kunne opfatte sig selv pa lige fod med
deres kammerater. Det er derfor den generelle holdning at tillade
patienterne at deltage i de sportsaktiviteter de gnsker og at stole pa at
de vil stoppe hvis de mgder begraensninger i forhold til smerte og
ubehag. Dette er en del af en mere generel holdning som heaelder til at
tilskynde barnet at kunne klare sig selv og i stand til at mestre de
begraensninger sygdommen matte medfare.
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3.7 Hvad med kosten?

Der er ingen dokumentation for, at kosten har indflydelse pa
sygdommen. Generelt bgr barnet fa en normal, alderssvarende kost. En
sund afbalanceret kost med tilstraekkelige proteiner, kalk og vitaminer
er anbefalet for et barn der vokser. Overspisning bgr undgas hos
patienter der far corticosteroider, da denne medicin kan gge appetitten.

3.8 Kan klimaet influere pa sygdomsforigbet?
Der er ingen evidens for at klimaet kan pavirke sygdommen.

3.9 Kan barnet vaccineres?

Sclerodermi patienter bgr altid kosultere deres leege fgr der gives en
vaccination. Laegen vil afgare individuelt hvilken vaccination barnet ma
fa. Generelt kan siges at vaccinationer ikke medfgrer gget
sygdomsaktivitet og medfagrer ikke sveere bivirkninger hos
sclerodermipatienterne.

3.10 Hvad med sex, graviditet og praevention?

Sygdommen medfgrer ingen restriktioner i forhold til sexliv og
graviditet. Dog bgr patienter i medicinsk behandling veere opmaerksom
pa om medicinen eventuelt kan give fosterskader. Patienterne
anbefales at sgge rad og hjaelp hos deres leege vedrgrende praevention
0og graviditet.
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