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Sklerodermi

1. VAD AR SKLERODERMI?

1.1 Vad ar sklerodermi?

Namnet sklerodermi kommer fran grekiskan och betyder ungefar hard
hud. Forandringar i huden gor att den blir fortjockad och stram. Det
finns tva typer av sklerodermi; lokaliserad sklerodermi och systemisk
skleros

Vid lokaliserad sklerodermi begransas sjukdomen till hud och
underliggande vavnad. Sjukdomen kan aven drabba 6dgonen och orsaka
inflammation i 6gat (uveit);. Aven leder kan drabbas av inflammation
(artrit). Hudférandringarna vid lokaliserad sklerodermi forekommer som
flackar (morfea) eller som avlanga omraden med stram hud (linjar
sklerodermi).

Vid systemisk skleros ar sjukdomen mer spridd och forutom huden ar
dven vissa inre organ paverkade.

1.2 Hur vanligt ar sklerodermi?

Sklerodermi ar en ovanlig sjukdom. | Sverige insjuknar drygt 100
personer arligen. Hos barn ar lokaliserad sklerodermi den vanligaste
formen, och den drabbar framforallt flickor. Endast 10 % eller farre av
barn med sklerodermi har systemisk skleros.

1.3 Vad orsakar sklerodermi?

Sklerodermi ar en inflammatorisk sjukdom, men orsaken till
inflammationen ar okand. Sklerodermi ar sannolikt en autoimmun
sjukdom, vilket innebar att immunforsvaret riktas mot kroppens egna
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celler och vavnader. Inflammationen i huden orsakar svullnad, varme
och okad bindvavsproduktion.

1.4 Ar sklerodermi arftligt?
Nej, det finns inget som talar for att sklerodermi skulle vara arftligt,
dven om det finns ett fatal rapporter om familjar anhopning.

1.5 Kan sklerodermi forebyggas?

Sjukdomen kan, sa vitt man vet, inte férebyggas. Detta innebar att man
som foralder eller patient inte kan gora nagot for att férhindra
sjukdomens uppkomst.

1.6 Ar sklerodermi smittsamt?

Nej. Det ar méjligt att vissa infektioner triggar igang sjukdomen, men
sklerodermi ar inte smittsamt och barn med sklerodermi kan traffa
andra barn och vuxna precis som friska barn.

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 hudférandringen, som pa inflammationen. |
senare stadier av sjukdomen blir hudférandringarna bruna och sedan
vita hos kaukasier. Hos icke-kaukasier kan hudforandringarna i tidigt
stadium se ut som blamarken innan de blir vita. Diagnosen baseras pa
de typiska hudférandringarna.

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 fér inflammation i 6gat (uveit). Inre
organ ar som regel inte paverkade vid lokaliserad sklerodermi. Vid
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sklerodermi ar blodprover normala. Ofta tas ett prov fran huden
(hudbiopsi) for att fa stod 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
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 behova mer
aggressiv behandling. Det finns studier som visat att dessa lakemedel
har effekt utan langtidsbiverkningar. Behandling bor skétas 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
benldangdsskillnaden 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

3/8



minskad bentillvéaxt. 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
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 bedoma 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 forsamrad matsmaltning. Vanligt ar ocksa att lungengagemang,
vilket ar 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 aterbes6k och utreder
om sjukdomen eventuellt spridit sig ytterligare.
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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
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 fér systemisk skleros?
Systemisk skleros ar en potentiellt livshotande sjukdom. Graden av inre
organengagemang (hjarta, njurar, lungor) varierar fran fall till fall och &r
avgorande for langtidsprognosen. Sjukdomen kan ga in i ett lugnare
skede under langa perioder.

3. DET DAGLIGA LIVET

3.1 Hur lange kommer sjukdomen att vara?

Utvecklingen av lokaliserad sklerodermi brukar paga under ett par ar.
Processen dar huden blir stram och tjock avstannar oftast inom nagra ar
fran sjukdomsdebut, men ibland kan det ta upp till 5-6 ar. En del flackar
blir t.o.m. mer synliga efter att inflammationen lakt ut p.g.a.
pigmentforandringar. Tillvaxtstorning i drabbade kroppsdelar kan ge
mer bestaende men. Systemisk skleros ar en langdragen sjukdom som
kan pagd under manga ar. Tidig upptackt och tidigt inledd behandling
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kan dock forkorta sjukdomen.

3.2 Ar det méjligt att bli helt aterstalld?

Barn med lokaliserad sklerodermi blir ofta vasentligen aterstallda, med
endast kvarstaende hyperpigmentering av drabbad hud men i svarare
fall paverkas djupt liggande védvnad med paverkad tillvaxt och
rorelseférmaga. Tillfrisknande fran systemisk skleros ar mycket
ovanligt, men tydlig férbattring eller atminstone stabilisering av
sjukdomen kan ofta uppnas vilket mojliggor en god livskvalitet,

3.3 Finns det alternativa behandlingsmaojligheter?

Det finns ett stort utbud av alternativa behandlingar, vilket kan vara
forvirrande for barnet och familjen. Man maste noga tanka over for- och
nackdelar med dessa typer av behandlingar. De har liten eller ingen
bevisad effekt pa sjukdomen, och kan bli kostsamma bade vad galler tid
och ekonomi. Om man som foralder vill prova alternativa
behandlingsformer, bor man diskutera detta med sitt barns
behandlande [akare. En del behandlingar kan interagera med de
lakemedel barnet redan far. De flesta lakare ar 6ppna for diskussion i
dessa fragor, under férutsattning att de rad som ges féljs. Det ar
mycket viktigt att barn fortsatter med de mediciner som ordinerats. Nar
lakemedel behovs for att fa sjukdomen under kontroll kan det vara
farligt att avsluta behandling. Diskutera garna funderingar du har
angaende ditt barns lakemedel med behandlande lakare.

3.4 Hur kan sjukdomen paverka barnets och familjens dagliga
liv? Hur ser uppfoljningen ut?

Liksom vid andra kroniska sjukdomar paverkar sklerodermi det dagliga
livet. Om sjukdomen &r mild, utan paverkan pa inre organ, kan barnet
och familjen leva ett normalt liv. Man ska dock komma ihag att barn
med sklerodermi ofta kan kanna sig trotta och vara mer uttrottbara. De
kan ocksa behova rora sig mer, t.ex. andra stallning ofta pga forsamrad
blodcirkulation. Regelbundna kontroller ar nodvandiga for att bedoma
sjukdomsutvecklingen och ta stallning till om medicinjusteringar
behovs. Eftersom inre organ (hjarta, mag-tarmkanalen, njurar, lungor)
kan bli involverade behovs regelbunden uppfoljning for att tidigt kunna
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upptacka eventuell forsamring.
Nar vissa lakemedel anvands behéver man ocksa regelbundet
kontrollera forekomst av biverkningar.

3.5 Kan man ga i skolan?

Det ar av storsta vikt att barn med kroniska sjukdomar kan fortsatta sin
skolgang. Beroende av sjukdomens svarighetsgrad kan det innebara
okad skolfranvaro, och det ar darfor viktigt att barnets sarskilda behov
beskrivs for skolpersonal. Om mojligt bor barn delta |
idrottsundervisning, och samma rad som diskuteras nedan angaende
sport- och fritidsaktiviteter galler i skolidrotten. Nar sjukdomen ar under
forbattrad kontroll &r malet att barnet ska kunna delta i samma slags
aktiviteter som jamnariga barn. Skolan ar fér barn pa vissa satt att
jamstalla med ett arbete for en vuxen med mojlighet till social och
kunskapsmassig utveckling. Foraldrar och larare bor tillsammans gora
allt man kan for att ge barnet mojlighet att delta i skolundervisning, inte
bara for att inhamta kunskap utan ocksa for att framja sociala kontakter
med kompisar och andra vuxna.

3.6 Kan man utova idrott?

Att leka och/eller idrotta ar en viktig del av barns dagliga aktiviteter. Ett
av behandlingsmalen ar att ge mojlighet att leva ett sa normalt liv som
mojligt, sa att barnet inte upplever sig sjalv som annorlunda jamfort
med andra. Man rekommenderar darfor att barnet sjalv far bestamma
vilka aktiviteter det vill delta i och att man har fortroende for att barnet
sjalv sager till om det vill sluta, t.ex. pd grund av smarta eller annat
obehag. En rekommendation ar att férsoka ha denna installning ocksa
mer generellt, dd det sannolikt hjalper barnet att bli mer sjalvstandigt
och dédrmed kunna hantera de eventuella svarigheter som sjukdomen
kan innebara.

3.7 Spelar det nagon roll vad man ater?

Det finns inga belagg for att kosten skulle paverka sjukdomen. Rent
allmant bor barnet dta en valbalanserad kost normal for aldern. En
hélsosam kost som innehaller tillréckliga méngder protein, kalcium och
vitaminer rekommenderas till alla véxande barn. Kortison kan paverka
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aptiten med okad hungerkansla. Om barnet medicinerar med kortison
bor man vara uppmarksam sa att barnet inte ater for mycket av
"onyttig" mat.

3.8 Kan klimatet paverka sjukdomens férlopp?
Det finns inga beldgg for att klimatet kan paverka sjukdomens forlopp.

3.9 Kan barnet vaccineras?

Barn med, eller foraldrar till barn med sklerodermi, bor alltid konsultera
sin doktor innan vaccination genomfors. Lakaren kan avgora vilka
vaccin som barnet behover, och vid vilken tidpunkt. Vid har inga belagg
for att vaccination 6kar sjukdomsaktivitet, och inte heller ger nagra
allvarliga biverkningar hos barn med sklerodermi.

3.10 Finns det nagot sarskilt man bor ta hansyn till nar det
galler sexliv, preventivmedel eller graviditet?

Ingen sarskild hansyn behover tas vad galler sexliv eller graviditet.
Vissa lakemedel kan dock paverka fostret under en graviditet. Man bor
darfor konsultera sin doktor avseende preventivmedel och graviditet.
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