Systemisk skleros

Systemisk skleros ar en ovanlig bindvévssjukdom
som karaktéariseras av férandrat immunsystem,
forsamrad blodcirkulation och 6kad bindvévspro-
duktion i hud och inre organ. Den associeras med
fortjockad och stram hud samt fargféréndringar
och domningar i fingrarna vid kyla.

I Sverige finns det troligen minst 2000 personer med
systemisk skleros. Varje ér insjuknar cirka 100 personer.
Sjukdomen &r vanligare bland kvinnor dn bland mén.

Symtom
De forsta symtomen visar sig oftast mellan 40 och 70 ars
alder och varierar bade i art och svarighetsgrad.

De flesta med systemisk skleros har cirkulationsrubbningar
och en dkad kénslighet for kyla. Raynauds fenomen ar oftast
det forsta symtomet vid systemisk skleros och innebar att
fingrar och tér blir vit- eller blafirgade med domningar och
kénselstorningar vid nedkylning. En 6kad bindvévsproduk-
tion leder till att huden blir fértjockad och stram, och sjukdo-
men indelas i tva former beroende pa hur paverkad huden ar.
Den begransade formen, 1cSSc, ar vanligast i Skandinavien
och innebir att hudfortjockningarna som mest breder ut
sig over hinder, underarmar och underben. Vid den diffusa
formen, dcSSc, dr hudpéverkan mer utbredd.

Huden i ansiktet kan vara fortjockad vid bada formerna,
och sérskilt munnen kan fa ett speciellt utseende. Huden
paverkas dock inte hos alla.

Sjukdomen kan paverka mag- tarmkanalen med sviélj-
ningssvarigheter, reflux fran magsécken och diarré. Paverkan
pa lungor och hjarta férekommer och kan leda till lungfibros
eller pulmonell arteriell hypertension. Ledvérk, torrhet i
6gon och mun, angrepp pa njurarna samt trotthet som ar svar
att vila bort ar andra symtom som kan uppsta.

Orsak

Grundorsaken till sjukdomen 4r okénd, men genetiska
faktorer gor att vissa personer 16per storre risk att utveckla
systemisk skleros. Det finns en viss drftlighet men sannolik-
heten for familjemedlemmar att insjukna dr mycket lag.

Behandling

Det finns for ndrvarande ingen behandling som botar syste-
misk skleros, men olika ldkemedel kan lindra symtomen och
bromsa paverkan pé olika organ.

Hudf6rtjockningen kan bromsas med immunddmpande
lakemedel, och cirkulationsrubbningar kan behandlas med
kérlvidgande ldkemedel.

Lungfibros kan behandlas med immundampande lakemedel
och vid pulmonell arteriell hypertension krévs ofta en kombi-
nation av olika ldkemedel.

Fysioterapi och fysisk aktivitet kan motverka felstéllningar
i leder, bidra till bibehdllen muskelstyrka, samt dven forbéttra
och bevara andningskapaciteten.T6j- och stretchdvningar
rekommenderas varje dag

Personer med systemisk skleros bor undvika nedkylning for
att minska cirkulationsstdrningar i hud och inre organ. Varma
klader rekommenderas &ven pa sommaren och olika typer av
varmedynor och virmehjélpmedel kan anvindas for att 6ka
genomblddningen i hinder och fotter.

Vissa med systemisk skleros kan ha ett heltidsarbete medan
andra arbetar deltid eller inte har ndgon arbetsforméga. Arbete
i varm miljé rekommenderas.

Resurser
Expertteam med specialistkunskaper om tillstandet finns vid
Karolinska Universitetssjukhuset, Solna. Sarskild kompetens
finns ocksé vid Reumatologiska kliniken p& Skénes
universitetssjukhus, Lund, och Reumatologimottagningen,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for sillsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och informationom
sdllsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stdd och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Samhdllets stodinsatser.

Intresseorganisationer

+ Riksforeningen for systemisk skleros

» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hir 4r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand
vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.
E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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