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Behandlingsriktlinjer for patienter med systemisk skleros

Dessa behandlingsriktlinjer dr framtagna av sjukgymnaster vid fysioterapiavdelningen,
reumatologkliniken, Akademiska sjukhuset.

Kliniska omstindigheter
Patienter med diagnosen systemisk skleros (Ssc) kommer fran C-ldn med remiss fran
reumatologklinikens ldkare eller fran var region med specialistvardsremiss.

Behandlingsmal
Ge patienten okad kunskap om fysisk aktivitet och traning vid reumatisk sjukdom. Utifran
patientens aktivitetsmal, stirka sina egna mojligheter genom fysisk aktivitet och tréning.

Litteratursokning

1997 — 2007: Litteratursokningen har skett via Medline, Pubmed och Amed samt
kursmaterial. S6kningen dr begrénsad till de senaste 10 arens publikationer.

Sokord: systemic sclerosis, scleroderma, physiotherapy, physical therapy, exercise,
contractures, TENS, ulcer. I forsta hand soktes randomiserade kontrollerade studier, i andra
hand ickerandomiserade interventionsstudier, beskrivande studier samt bakgrundslitteratur.
2008 — 2015: Litteratursdkning har skett via Medline, Pubmed och Amed samt kursmaterial.
Sokord: som ovan samt lagt till pulmonell arteriell hypertension (PAH) med hjélp av
Medicinska biblioteket pa Akademiska sjukhuset.

Bakgrund

Systemisk skleros (Ssc) dr en av de ovanligaste reumatiska sjukdomarna. Incidens i Europa dr
0,4 —0,7 per 100.000 invanare och ar och minskar for kvinnor 6ver 55 ar. Den 4r 3 — 6 ganger
vanligare hos kvinnor dn min (Klareskog 2005). Det dr en autoimmun systemsjukdom som
utgar fran bindviven med en varierande inre organpaverkan. Hudcellerna producerar f6r
mycket kollagen och huden blir oelastisk. Orsaken dr okédnd (Engstrom Laurent 2002).
Personer som har exponerats kraftigt for kisel, har i mycket hogre utstrickning utvecklat Ssc,
exempelvis gruvarbetare 1 England. Sjukdomen startar oftast med en 6dem fas med svullna
hiander ”’puffy hands” och déarefter blir huden fortjockad och stel. Senare blir huden tunn och
adherent mot underlaget. Patienten kan fa bade fingerkontrakturer och svarlidkta sar pa
fingertopparna (Franck-Larsson 2004).

Det finns tva olika typer av Ssc, begriansad Ssc eller diffus Ssc. Vid begridnsad Ssc omfattas
endast distala delar av extremiteter och ansikte av hudengagemanget, grinsen gar vid
armveck, knidveck och hals. Diffus Ssc har ett stérre engagemang och inkluderar férutom
ovan namnda delar ocksa balen och de proximala delarna av extremiteterna (Franck-Larsson
2004). Inre organmanifestationer som dr orsakade av fibros &r vanligare vid diffus form,
medan organmanifestationer som beror pa forsamrad cirkulation dr lika vanliga vid bada
formerna av Ssc. Mjukdelsforkalkning (subkutan kalcinos) kan forekomma i bada formerna.
Patienterna kan ocksa drabbas av symtom fran flera inre organ som matstrupe, magsack,
tarmar, njurar och lungor men hjédrnan drabbas aldrig. Raynauds fenomen drabbar ca 90% av



patienterna och orsakas av vasospasm. Det kan forekomma i fingrar, tar, 6ron, ndsa och tunga
(Klareskog 2005).

Interstitiel lung disease (ILD) och pulmonell arteriell hypertension (PAH) dr komplikationer
som drabbar en del patienter. Interstitiel lung disease sitter 1 stodjevivnaden och ger alveolit
och fibros. I borjan av sjukdomen finns det inga symtom alls. Vartefter sjukdomen fortskrider
sa uppvisar patienterna torrhosta, andndod i aktivitet och sedan andndd i vila. Pulmonell
arteriell hypertension &r en blodkérlssjukdom som obehandlad leder till hogerkammarsvikt
och 1 de flesta fall dod (Klareskog 2005, Hesselstrand 2003). Symtom vid PAH ér likartade
som vid ILD men dven andndd vid anstrangning, yrsel och svimning forekommer
(Hesselstrand 2003). Systemisk skleros tillsammans med mixed connective tissue disease
(MCTD) dr en underdiagnostiserad patientgrupp nir det giller PAH. Det ar 13.3 % av
patienterna som har PAH utan att veta om det (Wigley 2005).

De flesta patienterna far dven kontrakturer. Med kontrakturer avses ett tillstand dér full
rorlighet inte kan uppnas vid passiv eller aktiv rorelse till foljd av att bindviv i t.ex. ledkapsel,
ligament, muskulatur, sena eller hud/underhud har begrinsad lingd (Harms-Ringdahl 2001).
Tendensen att utveckla kontrakturer ar speciellt uttalad vid reumatoid artrit, Ssc och
dermatomyosit (Clinical Care 2001).

Huden i ansiktet paverkas hos manga med begrinsad Ssc, vilket ofta leder till nedsatt
gapoppning sk karpmun. Detta kan medfora problem vid tandlikarbesok och vid
tandborstning. Patienterna kan dven fa problem att dta och detta kan i sin tur ge upphov till
sociala problem (Pizzo 2003).

Resultat och rekommendationer

Fysisk aktivitet- och trining

Alla vuxna fran 18 ar och uppat, bor av allminna hilsoskil rekommenderas att vara fysiskt
aktiva i sin vardag 150 min per vecka. (YFA, svenskaldkaresillskapet 2011)

For sjukgymnasten ar det viktigt att veta om patienterna har PAH. Eftersom PAH ir
underdiagnostiserad vid Ssc dr det ocksa viktigt att ha en néra kontakt med patientens ldkare
for att utesluta PAH innan patienten borjar med konditionstraning (Klareskog 2005,
Hesselstrand 2003, Wigley 2005).

Alexanderson har gjort en pilotstudie pa 4 patienter med Ssc (begrinsad eller diffus form) och
med 50-100% forcerad vital kapacitet (FVC).

Under en 8-veckors intensivtraningsperiod forbittrade 3 patienter signifikant sin uthallighet
och 2 patienter forbittrade signifikant sin kondition. Alla andra variabler var oférindrade
undantaget att man kunde se en trend for minskad fatique.

(Alexanderson 2014)

Tidigare har man trott att patienter med PAH inte kan vara fysiskt aktiva och tréna. Idag kan
man behandla PAH med bittre likemedel och da gar det ocksa att tridna patienterna mera,
oavsett etiologi och 6vriga sjukdomar. I en review artikel, angaende lungrehabilitering och
traning av patienter med PAH visar flera studier, dock med fa deltagare, att det fungerar att
trina. Livskvalitet, fatique och depression forbittrades av trining.

(Sahni 2015).



Grunig visar i en prospektiv studie att 21 patienter med PAH, som var mycket vil
medicinerade och hade bindvivssjukdom (9 patienter med Ssc, 7 patienter med Systemisk
Lupus Erythematosus (SLE), 2 patienter med MCTD, 3 patienter med Sjogrens syndrom och
ett bortfall) forbattrades under en 15 veckors traningsperiod.

Patienterna trinade 3 veckor under 6vervakning inne pa sjukhuset och 12 veckor hemma.
Patienterna forbittrade 6-minuters gangtest, livskvalitet, vilopuls, saturation och den
maximala syreupptagningsformagan. Traning dr mycket effektivt for vilmedicinerade
patienter med PAH och bindvévssjukdom (Grunig 2012).

Rorelsetrianing/stretching

Personer som drabbas av Ssc 16per stor risk att utveckla kontrakturer bade i extremitetslederna
och 1 ansiktet. Ansiktet blir uttryckslost, ndsan blir skarp och gapoppningen minskar (Pizzo
2003). Brannskador paverkar ocksa huden och ger drrvivnad som paminner om Ssc. For
patienter med briannskador gar det att forebygga drrkontrakturer. Det &r inte ként om det finns
en optimal behandlingsfrekvens eller duration, déarfor sker en kontinuerlig utvirdering med
goniometer. Om passiv ledrorlighet bibehalls dr behandlingsdosen lagom. Rorelseuttag bor
ske multiartikulért, eftersom rorelseuttag i en led dven paverkar huden i intilliggande leder
(Rikard 1994).

Behandlingen vid bindviavskontrakturer maste alltid individualiseras efter patientens behov.
Principer vid behandling ar att astadkomma en langvarig t6jning av kontrakturen. Patienterna
skall alltid ha virmebehandling innan t6jningen startar, da tojbarheten i vivnaden okar vid
temperaturer mellan 39 och 45 grader. Kontrakturbehandling bor alltid ske med langvarig
passiv progressiv tojning med liten kraft. Varje tojningstillfdlle bor vara minst 20-30 minuter.
For att minimera belastningen pa leden skall tojningen ske med hjilp av lite traktion i
extremitetens langdaxel. Aktiv rorelsetrining spelar en viktig roll som kontrakturprofylax och
behandling av kontrakturer och adheranser (Harms-Ringdal 2001).

Pizzo visade i sin studie av Ssc patienter att det gick att 6ka volymen i munhalan och att 6ka
gapoppningen med stretching och manuell t6jning i munvinklarna. Compliance var god och
alla fullfoljde studien. Alla 6kade sin gapdppning i medelvérde 10,7 mm. Ingen skillnad
mellan patienter som hade egna tinder och de med l6stinder. Alla patienterna uppgav att det
hade blivit ldttare att édta, prata och att skota sin munhygien. Patienterna med I6stinder tyckte
att det hade blivit ldttare att ta ut och sétta in sin tandprotes (Pizzo 2003 icke randomiserad
interventionsstudie).

Bassiingtriining
Det finns inga studier gjorda pa basséingtrianing vid Ssc. Kliniska erfarenheter visar att
varmvattentrining i bassing i syfte att 6ka rorligheten &r bra for patienter med Ssc.

TENS

Idag anvédnds TENS vid olika sorters smérta och virk (Naslund 1999).

Kaada (1987) undersokte effekt av TENS behandling for patienter med Raynauds fenomen
och Ssc. Artikeln beskriver 6 patientfall som far behandling med TENS under lang tid med
kvarstaende effekter vad giller 6kad cirkulation (Kaada 1987).

Viirme

Avsaknad av studier som haller tillrackligt hog kvalité gor att det i dagsldget varken gar att
rekommendera eller forkasta behandling med vérme eller ultraljud for patienter med Ssc. Pa
Akademiska sjukhuset rekommenderar vi virme som egenvard.



Oka kunskap

Patientundervisning kan hjélpa patienter med Ssc att klara av att leva med sjukdomens
konsekvenser. Det dr ocksa viktigt att traffa andra med samma diagnos (Samuelsson, Almén
2000).

Omhiindertagande av patienter med systemisk skleros, Akademiska sjukhuset
Systemisk skleros dr en sjukdom med skiftande symtom. Detta medfor att behandlingen bor
vara multidisciplinir. Pa Akademiska sjukhuset (AS) finns idag ett team som arbetar med
denna patientgrupp. Teamet bestar av ldkare, arbetsterapeut, sjukgymnast, dietist och
sjukskoterska.

Ovan namnda rekommendationer och referenser stodjer de behandlingsprinciper som
patienten erbjuds. Ett individuellt triningsprogram, alternativt hemprogram liggs upp
tillsammans med patienten utifran patientens sjukdomsaktivitet samt fysiska och psykiska
kapacitet. Ansvaret for triningen 6verlats i hogre grad 4n tidigare till patienten men
sjukgymnasten ger coaching, ibland 6ver ldngre tid for att ge utvecklingsstod at de som
behover.

I sdrskilda fall, dédr ingen annan traningsform dr mojlig, far patienten under en begriansad
period trina i bassidng som sjukvardande behandling. Hen hénvisas dven till bassdngtrining i
Reumatikerforeningens regi.

Som smirtlindring och for att 6ka blodgenomstromningen erbjuds patienterna som har
Raynauds fenomen, behandling med TENS.

For att stimulera till fortsatt trining utanfor sjukvarden skrivs vid behov Fysisk aktivitet pa
recept-FaR (FYSS 2008).

Qppenvérd
Oppenvardsmottagning finns for klinikens patienter efter remiss fran reumatolog pa AS.

Teamomhindertagande
Patienter med Ssc, som bor i C-ldn, ingar ocksa i teamverksamheten. Se behandlingsriktlinjer
for patienter med reumatoid artrit.

Utvirdering

Utvirdering sker kontinuerligt eller efter avslutad behandlingsperiod med métinstrument fran
REFORM (Bertholds 1999).

6-minuters gangtest med saturationsmétning (Zugck 2000).

Smirtskattning med hjélp av smiértskiss och VAS-skattning (Wewers 1990).

Revidering

Det som framkommit i litteraturen vid den senaste revideringen av behandlingsriktlinjerna
2015, stéarker det behandlingsuppldgg som patienterna erbjuds pa reumatologen vid
Akademiska sjukhuset.

Det finns dock fortfarande inga publicerade randomiserade behandlingsstudier for denna
patient grupp. Patienter som har PAH, med bra medicinering, i kombination med Ssc/andra
diagnoser kan vara fysiskt aktiva enligt nya forskningsresultat (Sahni 2015)
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