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Introduktion

Systemisk skleros dr en svar, mangfacetterad kronisk sjukdom med allvarliga organmanifestationer
dar det finns ett kontinuerligt behov av multidisciplinadrt och tvarprofessionellt omhandertagande.
Forutom reumatolog med gedigen erfarenhet av systemisk skleros-patienter behovs dven systemisk
skleros-intresserad och fibrosinriktad lungmedicinare, PAH-inriktad kardiolog, thoraxradiolog och
dysmotilitetsinriktad gastroenterolog. Dessutom behdvs ett team bestdende av specialinriktad
arbetsterapeut, dietist, kurator, fysioterapeut och sjukskoterska som alla ska finnas tillgangliga for att
kunna samverka kring patienten under olika faser av sjukdomen.

Dessa riktlinjer syftar till att sakerstéalla en jamlik och likvardig vard over hela landet for patienter
med systemisk skleros. Behandling och uppfdljning av patienter med systemisk skleros bor skotas vid
en reumatologisk klinik pa universitetssjukhus dar hela teamet finns representerat, eller pa
reumatologklinik med erforderlig specialkunskap om denna sjukdom i ndra samarbete med
universitetsklinik.

Sammanfattning

Systemisk skleros har, enligt svenska berikningar, en incidens av cirka 15—20/miljon innevanare och
ar och en prevalens av cirka 300/miljon. Sjukdomen kan manifestera sig pd manga olika satt och
engagera olika organsystem hos olika individer. Inflammation och fibros i huden leder till
hudstramhet och svarbehandlad kalkinlagring. Karlspasm ger Raynauds fenomen och i allvarliga fall
sarbildning och ischemi med gangran. Lungorna kan drabbas i form av svar interstitiell lungsjukdom
med fibros, vilket ar dédsorsak hos cirka 17 % av patienterna med systemisk skleros. | samma
utstrackning ar pulmonell arteriell hypertension (PAH) en allvarlig manifestation som kan utvecklas
sekundart till den angiopati som utmarker sjukdomen. Darutover kan organ som njurar engageras
med livshotande akut njursvikt och hogt blodtryck. Hjartengagemang kan ge saval ischemi som fibros
och arytmier. Vidare paverkas ofta gastrointestinalkanalen med férlangsammad tomning,
malabsorbtion samt svaljningssvarigheter med reflux och esofagit.

Sjukdomen éar kronisk och kraver livslang uppfoljning. | perioder behovs det tata vardkontakter.
Nagon specifik behandling finns inte men de olika manifestationerna hanteras pa olika satt. Nya
lakemedel samt dven avancerade behandlingsmetoder som stamcellstransplantation utvecklas
kontinuerligt och tack vare 6kande kunskap och forbattrade behandlingsmojligheter har
overlevnaden i systemisk skleros forbattrats. Sjukdomsbérdan forblir dock ofta stor: Patienten
kommer under hela livet att behéva vard for sin reumatiska sjukdom men aven for féljdsjukdomar.
Detta kraver dels specialistkunskap om systemisk skleros, dels 6vergripande kunskap for
handlaggning i livets alla faser.

Sjukdomsbilden av systemisk skleros kan uppvisa stor variation mellan individer. Darfor ar det viktigt
att anpassa tillampningen av denna riktlinje pa ett personcentrerat satt. Att arbeta personcentrerat
innebar att patienten ses som en resurs och aktivt deltar i planering och genomférande av den egna
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varden. Att patienten tillsammans med varden, skapar en gemensam plan fér den fortsatta varden
med mal och strategier for att na dessa. En vag att underlatta detta ar att anvanda en individuell
héalsoplan dar 6verenskommelser som gors mellan patient och varden dokumenteras. Det bor ocksa
framga vilka delar patienten, respektive vardpersonal, ansvarar for, pa vilket satt patienten ska vara
delaktig for att uppna malen och vilket stod patienten behdver av specialistvarden.

Riktlinjen inkluderar och beskriver vilka bedémningar och kompetenser som behovs for utredning,
diagnostisering, behandling och uppféljning samt inom vilken vardniva dessa ska utféras. Riktlinjen
fortydligar och poangterar behovet av multidisciplinart och tvarprofessionellt omhandertagande av
patienter med systemisk skleros. | bilagor finns information fran patientenkdter samt en fordjupad
beskrivning av omvardnad och rehabilitering vid systemisk skleros.

Goteborg 2023-01-17
Egidija Sakiniene

Ordférande NAG systemisk skleros
Specialist i Reumatologi, Sahlgrenska universitetssjukhuset Goteborg
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1. Syfte

Syftet med riktlinjen &r att sdkerstélla jamlik och likvardig vard éver hela landet f6ér patienter med
systemisk skleros:

e Att forkorta tiden fran symtom till diagnos.

e Attt forbattra patienternas livskvalitet.

e Att tydliggbra lamplig vardniva for olika bedomningar, behandlingar och uppféljning.

e Att sakerstalla att alla patienter far tillgang till det tvarprofessionella teamets resurser.

2. Metodbeskrivning

Arbetet med att ta fram en riktlinje for halsosjukvard for personer med systemisk skleros startade vid
arsskiftet 2020/2021 och inkluderar beskrivning fran misstanke om sjukdomen, utredning,
bedémning och behandling och tacker ett livslangt skeende. Riktlinjen har varit ute pa 6ppen remiss
under varen 2022.

Arbetsgruppens medlemmar har nominerats av nationellt programomrade (NPO) reumatiska
sjukdomar och har en bred nationell representation. Alla deltagare i NAG har [amnat in
javsdeklaration och de ar bedomda och godkanda for att kunna delta i nationell arbetsgrupp.
Ordférande for arbetsgruppen var Egidija Sakiniene och processledare Malin Regardt. | arbetet har
flera professioner inom reumatologi varit involverade och dven representanter fran specialiteter som
lungmedicin, gastroenterologi, kardiologi samt patientrepresentanter fran Riksféreningen for
systemisk skleros, Reumatikerférbundet.

| arbetet med foreliggande riktlinje har en 6versiktlig analys av nuldget genomforts. For att fa
overblick har ledamoter i arbetsgruppen undersokt hur varden ar organiserad, vilka bedémningar
och behandlingar som gors och vilka professioner som &r involverade.

| arbetsgruppen inkluderades en patientrepresentant som ordinarie ledamot. For att fa in patienters
erfarenheter fran Sveriges regioner sa genomfordes under varen 2021 en digital enkat via
Riksforeningen for systemisk skleros. Denna enkat visade pa fyra utmaningar:

e Systemisk skleros paverkar flera system i kroppen och kan ta tid att diagnostisera.

e Brist pa kunskap om sjukdomen inom flera specialiteter.

e Brist pa upparbetade samarbetsformer mellan olika specialiteter och professioner for att pa
basta satt beddma och behandla patienter med systemisk skleros.

e Svarigheter for patienten att férsta sin kropp och hur den paverkas av sjukdom.

For ytterligare information se Bilaga 1. Resultat fran patientenkat kring utmaningar
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Till grund for analysen fanns dven resultat fran en enkat som genomférdes av Riksféreningen under
2020. Sammanfattningsvis framkom i enkaten énskemal fran patienterna om en sammanhallen och
samordnad vard dar specialkunskap om systemisk skleros finns tillganglig inom alla discipliner, samt
att tydliga kontaktvagar till varden och information ar viktiga faktorer som bidrar till trygghet.

Stod for att identifiera indikatorer har hamtats fran stédfunktionen. En konsekvensbeskrivning har
utarbetats av den nationella arbetsgruppen och finns bifogad till riktlinjen.

3. Vardniva och samverkan

Remiss

* Primarvard

* Specialistvard
* Egen

Reumatologisk enhet Reumatologisk enhet

lansdel-, lans- eller Patienter med diffust hudengagemang universitetssjukhus
regionsjukhus och/eller betydande* inre Utredning

Utredning organengagemang bor bedémas i samrad Kartlaggning
Kartlaggning med eller foljas av universitetssjukhus. Tvdrprofessionellt team

Patientutbildning

Tvarprofessionellt team

[ Reumatologi J [ Arbetsterapi ]

[ Radiologi ] [ Dietist ]

Nar diagnosen systemisk skleros ar stalld.
Utredning och behandling av

[ Omvardnad ] multidisciplindrt och tvérprofessionellt [ Endokrinologi ]

team med specifik kompetens i SSc

[ Nefrologi ] [ Fysioterapi ]

[ Lungmedicin ] [Gastroenterologi]

[ Kurator J [ Kardiologi J

Figur 1. Flédesschema for riktlinje for systemisk skleros. *Se beskrivning under kapitel 8 Klinisk uppféljning.
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3.1 Primarvard eller annan specialistvard

Remiss till reumatolog bor utfardas vid misstanke om systemisk skleros utifran:

Nydebuterat Raynauds fenomen i vuxen alder och minst ett av nedanstdende tillstand utan att andra
differentialdiagnoser battre kan férklara symtomen:

e Svart Raynauds fenomen, med eller utan sar

e Pitting scars

e Puffy fingers/sklerodaktyli

e Kalcinos

e Forekomst av ANA, och om analyseras: forekomst av anti-centromer-ak, anti-Scl-70-ak alt
anti-RNApolymeras lll-ak

e Nytillkommen oklar dyspné

e Interstitiell lungsjukdom

e Pulmonell arteriell hypertension (PAH)

e Dysfagi

e Telangiektasier

Diagnos ska stallas av specialist i reumatologi som har

e kompetens att fanga upp och vardera typiska anamnestiska, kliniska och laboratoriefynd
associerade med sjukdomen
e erfarenhet av bedémning av hudtjocklek (inklusive anvandande av modified Rodnan Skin
Score)
e erfarenhet av kapillarmikroskopi och tillgang till densamma
e kompetens att bedoma indikation for, samt utfall av, utredning av hjart-, lung-, njur-, och
gastrointestinalt engagemang
e kdnnedom och tillgang till relevanta remissinstanser fér dessa utredningar:
o spirometri (inklusive beddémning av gasutbytesférmaga)
o HRCT (high resolution computer tomography) av lungor
o ekokardiografi (med kunskap om direkta och indirekta tecken pa pulmonell
hypertoni)
o gastroskopi, koloskopi, esofagusmanometri, esofagusrontgen med
motilitetsbestamning
o multidisciplindrt team och konferens (MDK).

Uppfdljning av patient med nydiagnostiserad systemisk skleros ska individualiseras. Patienter med
systemisk skleros med diffust hudengagemang och/eller betydande inre organengagemang bor
beddmas i samrad med, och vid behov féljas pa, universitetssjukhus (se kapitel 8 Klinisk uppféljning).
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4. Bakgrund

4.1 Definition

Systemisk skleros (sklerodermi, SSc) ar en kronisk autoimmun sjukdom. Den karakteriseras primart av
inflammation och fibrotisering av hud och underhud samt av blodkarl och inre organ, framst lungor,
hjarta, njurar, esofagus och mag-tarmkanal. Sjukdomen paverkar i varierande grad funktion och
aktivitetsférmaga samt halsorelaterad livskvalitet.

4.2 Forekomst

Systemisk skleros ar en ovanlig sjukdom med incidenssiffror 15-20/miljon invanare/ar. Sjukdomen
kan drabba personer i vilken alder som helst, men debuterar oftast i medelaldern (mellan 30 och 50
ar). Liksom vid manga andra reumatiska sjukdomar drabbas kvinnor oftare dn man (férhallande 3:1).

4.3 Orsaker

Orsakerna till systemisk skleros ar okanda.

4.4 Utlosande faktorer

Den radande uppfattningen ar att systemisk skleros kan utlésas av vissa tidiga immunologiska stimuli.

5. Utredning vid diagnosstallning

For kapitel 5 géller referens (1).

5.1 Symtom

e Raynauds fenomen

e Hudskleros

e Digitala sar

e Kalcinos

e Specifika andra symtom kopplade till engagemang av inre organ (se nedan)

5.2 Anamnes

Foljande omraden bér tackas vid anamnestagning:

e Hud: Kan patienten b6ja och stracka fingrarna? Behov av 6kad ringstorlek? Spontant
uppkomna svarlakta sar pa fingrar eller tar? Upplevd stramhet i huden runt munnen, fingrar,
armar eller bal?

Nationellt system
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11

Cirkulation: Raynauds fenomen, bi-/tri-fasiska? (intensitet, frekvens, férsamring)

Lungor: Dyspné, torrhosta, rokning?

Mag-tarmkanal: Reflux, dysfagi, forstoppning, diarré, uppkérdhet, abdominell distension,
avféringsinkontinens?

Muskulatur: Muskelsvaghet, muskelsmarta eller stelhet, nedsatt uthallighet?

Leder: Svullnader, vark eller stelhet?

Hjarta: Hjartklappning, brostsmarta, anstrangningsutlost och lagesberoende andfaddhet,
svimning?

Status

Hud: Handsvullnad? Sklerodaktyli? Hudskleros (palpera alla kroppsdelar!) modified Rodnan
Skin Score (mRSS). Digitala sar? Telangiektasier? Subkutan kalcinos? Fingertoppsatrofi/arr?
Mun: Karpmun? Gapférmaga?

Blodtryck

Lunga: Torra rassel basalt?

Hjarta: Arytmi? Odem? Blasljud?

Leder: Artriter? nedsatt rorelseférmaga? "Friction rubs"?

Mag-tarm: Okad mangd gas i buken (perkussionsfynd), palpationsém?

BMI (vikt, langd)

Laboratorieprover

SR, CRP (prognostisk markor)

Blodstatus (Hb, LPK, TPK, diff)

ASAT, ALAT, ALP (primar biliar cirros?)

Pro-BNP

CK (myosit?)

Kreatinin, U-sticka (utgangsvarde, renal paverkan?)

B-Glukos, TSH (differentialdiagnoserna diabetes respektive hypotyreos)

ANA; Centromer-ak (ACA), Anti-Scl-70 = anti-topoisomeras | (ATA); RNA-polymeras Ill-ak
(ARA)

Undersdkningar

Kapillarmikroskopi

HRCT av lungor

Ekokardiografi

Esofagusmanometri eller esofagusrontgen vid symtom
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6. Kartlaggning vid diagnostiserad
systemisk skleros

Antikroppsprofil paverkar risken fér organmanifestationer och ska tas i beaktande vid diagnos och
uppfdljning. Alla patienter med nydiagnostiserad systemisk skleros ska genomga kartlaggning av
sjukdomsboérda och organengagemang (1-3). Bedomning av resultat vid avvikande eller tveksamt
fynd bor forankras med universitetssjukhus.

Férutom ovan beskrivna:

e Overvig malignitetsutredning, speciellt vid férekomst av a-RNA-polymeras Ill och/eller snabb
progress av hudskleros (> 5 enh eller 25 % mRSS under 1 ar)

e Screening for malabsorption (till exempel Ca, fosfat, Zink, Mg, Aloumin, Fe, Ferritin,
Homocystein, Kobalamin)

e Urat (for att kunna anvanda DETECT-algoritmen)

e EKG (arytmi, formaksflimmer, tecken pa belastad och hypertrofisk héger kammare)

e Spirometri (dynamisk spirometri och gasutbytesfunktions bedémning (DLCO) obligatoriskt,
statisk spirometri valfri men rekommenderas)

e Esofagusmanometri eller esofagusrontgen

e 6-minuters-gangtest (6MWT) gors i utvalda fall

e Rontgen: hander, fotter (viktigt att kunna bedoma forekomst av akro-/osteolys, kalcinos,
osteit) vid behov

e Fysioterapeutbedémning

e Arbetsterapeutbedémning

e Sjukskoterskebeddmning

e Kuratorsbedémning

e Dietistbedémning

e Patientinformation och/eller patientutbildning

Utover ovan kan vidare utredning behdvas vid diagnosstallning eller uppféljning.

6.1 Hjartengagemang

Patienter bor bedomas arligen enligt DETECT (4, 5) i synnerhet om gasutbytesférmagan (DLCO) ar
mindre dn 60 % och sjukdomsdurationen &r langre dn 3 ar. DETECT bygger pa tva steg, i det forsta
beddms nodvandigheten av ekokardiografi och det andra bedéms behovet av en diagnostisk
hogersidig hjartkateterisering. Det forsta steget inkluderar nedsattning av forcerad vital kapacitet
(FVC) och DLCO, nuvarande eller tidigare telangiektasier, anticentromer antikroppar, NT-proBNP, S-
urat och hogerstalld elaxel pa EKG. Det andra steget inkluderar ekokardiografiska fynd med
hogerférmaksarea och trikuspidalishastighet. Det ar mycket viktigt att den som utfér ekokardiografi
med denna fragestallning kan vardera direkta eller indirekta tecken pa pulmonell hypertension
(PH) (4).
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Pulmonell hypertension (PH) bor misstankas vid dyspné. Vid uttalad PH forekommer ocksa
brostsmartor och synkope vid anstrdangning.

Nytillkommen och tilltagande andfaddhet ska utredas skyndsamt.

Vid misstanke om PH ska patienten remitteras till narmaste PAH-centrum. Hogersidig
hjartkateterisering ar en forutsattning for diagnos och for vardering av prognos. PAH &r en av flera
moijliga orsaker till PH vid systemisk skleros och differentialdiagnostiken ar viktig eftersom specifik
PAH-behandling ar verkningslos eller farlig om orsaken ar en annan an PAH. Ibland ar
differentialdiagnostiken svar avseende pa samtidig lungsjukdom och vanstersidig hjartsjukdom (till
exempel myokardfibros med diastolisk dysfunktion) och utredning kan bli omfattande, exempelvis
ergospirometri, langtids-EKG, MR hjarta med mera. Lungscintigrafi utfors alltid vid konstaterad PH for
att utesluta kronisk lungemboli (CTEPH).

Funktionsféormagan hos patienter med misstankt eller bekraftad PAH bestaims med 6MWT och WHO
funktionsklass.

6.2 Mag-tarmengagemang

Utredningen enligt nedan ska ske i tatt samarbete med gastroenterologer. Sarskild kunskap om
paverkan pa mag-tarmkanalen vid systemisk skleros finns hos specialinriktade gastroenterologer;
darfor rekommenderas vid oklarhet om omfattningen av mag-tarmpaverkan remiss till
universitetssjukhus.

Alla delar av mag-tarmkanalen kan drabbas av inflammatorisk leiomyopati vid systemisk skleros.
Denna leder till forsamrad peristaltik och pa sikt bestaende dysfunktion, dilatation och
nutritionsproblem (6).

Nutritionsstatus (provtagning av vitaminer och mineraler samt viktutveckling och BMI) ska bedémas
vid diagnos och en gang per ar. Vid tecken pa undernéring ska bakomliggande orsak utredas (7).

Vid dysfagi eller anemi ska gastroskopi 6vervagas (refluxesofagit, candidainfektion,
esofagusvidgning). Anemi kan bero pa GAVE (Gastric Antral Vascular Ectasia) (8).

Vid buksmartor och krdkningar ska gastropares misstankas (9). Den diagnostiseras med scintigrafisk
undersokning av magsackstomningen.

Uppkoérdhet, uppblasthet efter maltid och stérd tarmfunktion (huvudsakligen diarré) feltolkas inte
sdllan som IBS och felbehandlas som irritable bowel syndrome (IBS) men beror vanligen pa forsamrad
peristaltik, sa kallad enteral dysmotilitet (10).

Enteral dysmotilitet som kompliceras av bakteriell dvervaxt i tunntarmen ar vanligt vid systemisk
skleros (11). Utredning kan goras med motilitetskapsel eller utandningstest for pavisande av
bakteriell dvervaxt.

Nationellt system

13 o .
for kunskapsstyrning
Halso- och sjukvard

SVERIGES REGIONER | SAMVERKAN


https://www.abbreviationfinder.org/sv/acronyms/gave_gastric-antral-vascular-ectasia.html

Riktlinje for systemisk skleros 2023-01-17

Bukéversikt (BOS), CT-buk kan p&visa vidgad tarm som tecken pé intestinal pseudo-obstruktion, en
mer avancerad skada pa tarmen med risk for tarmsvikt (12).

Vid tecken pa malabsorption ska fekalt elastas analyseras dven om exokrin pankreasinsufficiens ar
ovanligt vid SSc (13). MRI av pankreas och gallvagar utfors vid tecken pa exokrin pankreasinsufficiens
efter samrad med gastroenterolog.

6.3 Lungengagemang

Samtliga patienter ska genomga HRCT av lungor samt spirometri vid diagnos (dynamisk spirometri
och DLCO &r obligatoriskt, statisk spirometri valfri men rekommenderas) (14).

Vid misstankt eller pavisad lungsjukdom (systemisk skleros-ILD (Interstitiell lungsjukdom)) ska
thoraxradiolog och vid behov lunglakare pa universitetsklinik medverka i bedémning och
handlaggning av systemisk skleros-ILD.

Vid pavisad systemisk skleros-ILD bor 6MWT med saturationsmétning (Sp02) goras vid initial
kartlaggning. Anvand 6ron- eller pannsensor.

Systemisk skleros-ILD kan leda till pulmonell hypertension vilket ska utredas vid ett PAH-centrum.
Orsaken till PH i dessa fall kan vara mycket svar att faststélla och MDK inkluderande reumatolog,
PAH-ldkare, lungldkare och radiolog rekommenderas.

6.4 Njurengagemang

Renal kris utmarks av: snabbt progredierande njursvikt och/eller nytillkommen kraftig
blodtrycksstegring (vissa patienter ar dock normotensiva) (15).

Renal kris ar oftast ett akut tillstand med behov av inneliggande utredning och 6évervdgande av biopsi
i samrad med njurmedicinsk specialist. Pa grund av allvarlighetsgraden och séllsyntheten ska
patienter med renal kris omh&ndertas pa universitetsklinik.

6.5 Hudengagemang

Vid persisterande sar ska utredning av makrocirkulation med CT/MR-angio eller ultraljud 6vervégas
(16).

Vid hudskleros ska passiv och aktiv rorlighet kartlaggas av eller i samrad med arbetsterapeut och
fysioterapeut med specifik kunskap i systemisk skleros.

6.6 Muskuloskeletalt engagemang

Lindrig myosit kan férekomma vid systemisk skleros (17). Vid muskuldra symtom ska specifika myosit
autoantikroppar analyseras. Muskelkraft och uthallighet ska bedémas av eller i samrad med
fysioterapeut med specifik kunskap om systemisk skleros. Vid misstanke om muskelengagemang ska
dven EMG eller MR och muskelbiopsi utforas.
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6.7 Multidisciplindrt team och konferens (MDK)

Syftet med den multidisciplindra konferensen ar att stodja diagnostisering och planering av utredning
och fortsatt behandling. Reumatolog sammankallar till multidisciplindr konferens som ar indicerat vid
allvarlig sjukdom och beroende av organengagemang. Ett multidisciplinart team kan férutom
reumatolog inkludera kardiolog, lunglakare, thoraxradiolog, gastroenterolog, alla med specifik
kompetens inom systemisk skleros.

Beddmningar fran det tvarprofessionella teamet (arbetsterapeut, fysioterapeut, dietist,
sjukskoterska, kurator) finns med som underlag pa den multidisciplindra konferensen.

7. Klassifikationskriterier

Diagnoskriterier saknas.

ACR-EULAR klassifikationskriterier fran 2013 ar podngbaserade. Patienter med summa pa > 9 poang
uppfyller klassifikationskriterierna for systemisk skleros.

e Hudstramhet proximalt om MCP-leder (9 poang)

e Sklerodaktyli (4 poang) eller puffy fingers (2 podng)

e Kapillarféorandringar i nagelbanden (2 poang)

e Pitting scars (3 poang) eller digitala sar (2 poang)

e Raynauds fenomen (3 poang)

e Telangiektasier (2 poang)

e PAH (2 poédng) eller interstitiell lungsjukdom (2 poang)

e Systemisk skleros-relaterade autoantikroppar som anti-centromer, anti-Scl70, anti-RNA
polymeras Il (3 poang)

7.1 Differentialdiagnoser

e Eosinofil fasciit

e Lokaliserad sklerodermi

e Nefrogenisk systemisk fibros (NSF)
e Toxic oil syndrome

e Graft Versus Host (GVH) sjukdom
e Scleredema

e Scleromyxedema

e Diabetes cheiroartropati
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8. Klinisk uppfoljning

Styrs av klinisk bild och organengagemang, bor dock ske minst en gang arligen i fem ar och sedan
efter behov (18). Patient ska traffa multidisciplinart team vid diagnos, darefter vid behov.

Patienter med systemisk skleros med diffust hudengagemang ska féljas av tvarprofessionellt team
tills sjukdomen bedéms vara stabil.

Uppfdljningen sker beroende pa sjukdomens aktivitet.

Alla patienter bor regelbundet genomga

anamnes, status, provtagning (se ovan)
ekokardiografi

spirometri

mRSS (vid diffust hudengagemang)

beddmning av funktions- och aktivitetsformaga
beddmning av eventuellt nytt organengagemang.

Uppféljningen av mild systemisk skleros utan allvarligt inre organengagemang eller snabbt
progredierande hudskleros kan ske hos reumatolog pa hemort.

Kontakt tas med systemisk skleros inriktad reumatolog pa universitetssjukhus vid féljande:

16

Hud: vid progress av hudskleros (6kande mRSS) eller férsamrad rorelseféormaga.

Sar och Raynauds fenomen: om otillracklig effekt av kalciumflédeshdammare och/eller
fosfodiesterashammare/iloprost, progredierande sar vid behov av specifik lokal
sarbehandling.

Lungor: vid nytillkomna oklara luftvagssymtom eller férsamrad lungfunktion. Diskussion vid
MDK (reumatolog, lungmedicinare, thoraxradiolog, eventuellt lungfysiolog) rekommenderas.
Hjarta: vid intermediar eller hogre sannolikhet for PH vid ekokardiografi (se ESC guidelines),
ska patienten remitteras till PAH-center vid ndrmaste universitetssjukhus.

Mag-tarm: vid mag-tarmsymtom bor patienten bedémas i samrad med gastroenterolog som
kan ge rekommendationer for behandling och uppfdéljning, MDK (reumatolog,
gastroenterolog med erfarenhet av mag-tarmengagemang vid SSc.

Njure: vid misstanke om njurengagemang, MDK (reumatolog, njurmedicinare, patolog).
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9. Behandling

9.1 Handlaggning vid behandling

Behandling bor skotas vid klinik med reumatologisk specialistkompetens pa eller i samarbete med
universitetsklinik med tillgang till multidisciplindra och tvarprofessionella team med speciell kunskap
om systemisk skleros. Svarighetsgraden avgor var patienten bor féljas och behandlas. Standardiserad
systematisk uppfoljning bor erbjudas och patienten bor tillfragas om inklusion i Svensk Reumatologis
Kvalitetsregister (SRQ). Diagnoskod for systemisk skleros; diffus form M34.0 eller begransad form
M34.1.

9.2 Likemedelsbehandling

9.2.1 Raynauds fenomen

Vasodilatation med kalciumblockerare ar férstahandsval. Nifedipin ar mest studerat (19, 20). Dosen
nifedipin dkas i steg om 10 mg till upp emot 60 mg/dag. Patienter som ej klarar svingningarna i dos
over dygnet kan prova langverkande nifedipin, Adalat Oros (ej lakemedelsforman), som dock haft
ojamn tillganglighet. Enklast idag ar att valja annan kalciumblockerare till exempel amlodipin och i
andra hand felodipin.

Fosfodiesterashammare (till exempel sildenafil 20-60 mg x 3) kan prévas vid intolerans mot
kalciumblockerare (21). Kan dven ges i kombination med kalciumblockerare vid svart Raynauds
fenomen (22, 23). Fosfodiesterashdmmare bor undvikas om patienten nyligen haft hjartinfarkt eller
har instabil angina och bor inte kombineras med andra lakemedel som innehaller nitrater.

Lokal behandling med exempelvis tempore-beredd glycerylnitratkram (glycerylnitrat 1% i Essex kram)
(24), som smorjes framst mellan fingrarna kan ocksa provas.

9.2.2 Digitala sar

Digitala och ischemiska sar ar en allvarlig komplikation som kan leda till amputation.

Kvalificerad sarvard och optimal smaértlindring utgor basen fér behandling av digitala sar (se ovan).
Huvudansvaret for behandlingen bor utga fran reumatolog- och/eller hudmottagning med
specialistkompetens pa universitetssjukhus, men saromlaggning och behandling kan i vissa fall ske i
samarbete med priméarvarden och/eller lanssjukvard. Digitala kontakter med bilder kan underlatta
beddmning och behandling.

For specifik behandling av karlvidgande ldkemedel, se Rekommendationer om ldkemedelsbehandling
vid systemisk skleros (Svensk Reumatologisk Férening).
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9.2.3 Forebyggande av sar

Varmehjalpmedel kan fungera forebyggande for sar. For lakemedelsbehandling, se
Rekommendationer om ldkemedelsbehandling vid systemisk skleros (Svensk Reumatologisk

Forening).

9.2.4 Hudfibros

Snabbt progredierande hudengagemang i borjan av sjukdomen ar associerat med 6kad mortalitet
och engagemang av inre organ, sdsom hjarta och lungor (25, 26). Darfor ska behandling och
uppfoljning ske vid universitetssjukhus. Se Rekommendationer om ldkemedelsbehandling vid
systemisk skleros (Svensk Reumatologisk Férening).

9.2.5 Ledengagemang

Hudengagemang pa fingrarna kan férsvara ledbedomning och kunskap om ultraljudsundersokning
bor finnas for uppfoljning. Se Rekommendationer om Idkemedelsbehandling vid systemisk skleros
(Svensk Reumatologisk Férening).

9.2.6 Interstitiell lungsjukdom

Behandling ska 6vervagas for alla patienter med systemisk skleros och lungengagemang (systemisk
skleros-ILD). Val av behandling baseras pa omfattning av den interstitiella lungsjukdomen och
riskfaktorer for progressiv sjukdom och ska ske i multidisciplindrt samarbete med lunglakare pa
universitetssjukhus med kunskap om systemisk skleros (14, 27, 28). Se Rekommendationer om
ldkemedelsbehandling vid systemisk skleros (Svensk Reumatologisk Férening).

9.2.7 Pulmonell arteriell hypertension (PAH)

Vid PAH foreligger indikation for specifik PAH-behandling vilken initieras av PAH-specialist vid PAH-
centrum. Rekommendationer enligt ESC guidelines bor féljas (senaste version 2022, European
Society of Cardiology [www.escardio.org]) (4).

9.2.8 Myosit

Myosit bor skotas pa reumatologklinik med tillgang till ett tvarprofessionellt omhédndertagande och
med stdd fran universitetssjukhus vid behov.

Hos patienter med inflammatoriska forandringar i muskelbiopsin, foreslas immunmodulerande
behandling som vid myosit (29, 30). Man bor dock vara aterhallsam med steroiddosen (om majligt
inte 6verstiga 15 mg Prednisolon) pa grund av risken for renal kris (31).
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9.2.9 Renal kris

Vid renal kris (SRC) &r tatt samarbete med njurspecialister nodvandigt. SRC ska behandlas pa
universitetssjukhus av specialister med erfarenhet av denna sjukdomskomplikation. ACE-hdmmare
och blodtrycksreglering ar hornstenar vid behandlingen (32).

Av de patienter som behover dialys initialt kan cirka en tredjedel tas ur dialys. Darfor bér man
avvakta med beslut om njurtransplantation tills man sett att njurfunktionen ej aterhamtar sig.

Baserat pa 6verlevnadsfordel bland patienter med SCR-relaterad ESRD (End Stage Renal Disease),
rekommenderas transplantation i stallet for hemodialys (HD) eller peritonealdialys (PD) (33).

9.2.10 Gastrointestinal engagemang

Gastroesofageal reflux ska behandlas med protonpumpshammare (PPIl) vanligen i tva-dos och inte
séllan med tillagg av barridarmedel som Gaviscon.

Candida-esofagit ger odynofagi (smartsam svaljning). Om nystatin ej hjdlper pad symtomen kan
flukonazol provas.

Ett flertal lakemedel kan fastna i esofagus och bor om mojligt ges i annan form (jarnsubstitution,
bisfosfonat). Jarnsubstitution ska med fordel ges som intravends infusion inte som tabletter till
patienter med systemisk skleros.

Gastric Antral Vascular Ectasia (GAVE) ar allvarlig komplikation till systemisk skleros som kan orsaka
svarbehandlad anemi. Upprepade endoskopiska laser-behandlingar ar ibland framgangsrika, men
anvands sallan. Den vanligaste metoden idag ar APC (argonplasmakoagulation) som gérs upprepade
ganger till dess alla lesioner dr behandlade.

Gastropares férekommer vid systemisk skleros och kan behandlas med erytromycin (34) helst som
flytande beredning 100 mg/mL och i dosen 2 mL x 3.

Metoklopramid 10-20 mg kan minska illamaende.
Diarrébesvar kan behandlas med loperamid i perioder.

Forstoppning ar relativt vanligt men behandlingsprinciperna foljer de gdngse dven om fibertillskott
inte brukar vara sarskilt verkningsfullt hos dessa patienter.

Sekretionsstimulerare och motorikstimulerare ar tva nya grupper av lakemedel mot férstoppning.
Bland de senare har prukaloprid prévats i nagra mindre studier med hyggligt resultat (35). Fordelen
med detta lakemedel ar att det ar motorikstimulerande i saval magsack som tunntarm och tjocktarm.
Storre studier pagar.

Linaklotid &r en sekretionsstimulerare som ocksa prévats pa patienter med forstoppning och
systemisk skleros men det saknas bra prospektiva studier (36).
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Ett viktigt problem vid behandling av forstoppning ar att alltfor kraftfull behandling kan leda till fekal
inkontinens. Behandlingen behdver darfor titreras ut och anpassas individuellt.

Innan patienterna utvecklat manifest pseudo-obstruktion finns indikation fér behandling med
oktreotid for att hjadlpa tarmens peristaltik och minska risken fér bakteriell 6vervaxt (37). Oktreotid
inducerar migrerande motorkomplex i tunntarmen.

Bakteriell 6vervaxt i tunntarmen behandlas i forsta hand med luminalt verkande antibiotika
(rifaximin, neomycin). | andra hand kan systemiskt verkande antibiotika (tetracyklin, metronidazol,
kinoloner) provas.

| selekterade fall av fekal inkontinens kan sakral nervstimulering provas men effekten i stérre
fallserier ar tveksam (38).

9.2.11 Autolog stamcellstransplantation

Autolog stamcellstransplantation (ASCT) ar ett behandlingsalternativ som visat sig ha god effekt for
att stoppa sjukdomsprogressionen och minska mortaliteten hos val utvalda patienter (33, 39). ASCT
hor till nationell hogspecialiserad vard (NHV) och ar framst aktuellt for patienter med tidig, allvarlig
diffus systemisk skleros med negativa prognostiska faktorer men som dnnu inte utvecklat nagot
allvarligt organengagemang. God effekt har setts avseende hud- och lungfibros samt pa
livskvaliteten.

Patienter som kan vara aktuella for ASCT bor diskuteras pa nationell niva, forslagsvis vid digitalt méte
inom ramen for nationellt systemisk skleros-natverk och remitteras till nagot av de tva center med
NHV-uppdrag att utfora ASCT vid systemisk skleros, Karolinska universitetssjukhuset eller Skanes
universitetssjukhus.

9.3 Forebyggande atgarder

Patienter ska delges information om sjukdomen och kunskap om egenvard fortlépande. Detta goérs
med férdel som patientundervisning och garna med patientrepresentanter.

9.3.1 Levnadsvanor

Patienter ska uppmanas till daglig fysisk aktivitet samt traning enligt generella riktlinjer och vid behov
remitteras till fysioterapeut for individanpassad radgivning.

Oversyn av levnadsvanor bor géras regelbundet. Socialstyrelsens indikatorfrdgor om fysisk aktivitet
och traning bor anvandas. Ett speciellt fokus bor ligga pa rokningens negativa effekter (férsdmrad
blodcirkulation samt dven forsdamrad effekt av ldkemedelsbehandling). Rokstopp ska stimuleras
kraftfullt. Likasa bor alkohol- och matvanor diskuteras vid behov. Fysisk aktivitet och traning boér
lyftas vid varje kontakt mellan fysioterapeut/ldkare och patient. Nationellt vardprogram vid
ohdlsosamma levnadsvanor prevention och behandling.
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9.3.2 Egenvardsrad

Raynaudattacker bor i storsta maojliga man undvikas genom god varmehallning med hjalp av olika
varmehjalpmedel och goda strategier. Nar hudprocessen ar aktiv bor dagligt rérelseuttag med
stretchovningar utforas enligt individanpassat program. For att bibehalla sa god hudkondition som
moijligt bor torr stram hud, framfor allt i handomradet, smorjas ofta med fet kram.

Olika stodgrupper/patientféreningar finns som ett stod for att battre hantera sina sjukdomsbesvir.
Deltagande i stodgrupper kan ge kansla av kontroll i sitt liv, vara hjdlpsamma och ge copingstrategier.
Stodgrupper &r menade som ett komplement och inte del av den medicinska varden.

10. Omvardnad och rehabilitering

Patienten bor ha tillgang till ett team med erfarenhet av systemisk skleros. Baserat pa vilket behov
den enskilda patienten har av det tvarprofessionella teamet bor férutom reumatolog féljande
yrkeskategorier inga; arbetsterapeut, dietist, fysioterapeut, kurator och sjukskéterska. For fordjupad
beskrivning av omvardnad och rehabilitering se Bilaga 2. Fordjupad beskrivning av omvardnad och
rehabilitering vid systemisk skleros

10.1 Arbetsterapeut

Utreder och bedémer hur formagan till daglig aktivitet och handens funktion paverkas av sjukdomen.
Behandling syftar till att underlatta/mojliggora aktivitet inom de olika aktivitetsomradena samt att
vidmakthalla/férbattra handfunktion. Ge patienten god kunskap till egenvard vad géller
rorelsetraning for hander och strategier/hjalpmedel for att hantera aktivitetsproblem samt Raynauds
fenomen. Bedomning och behandling bor ske av arbetsterapeut med kompetens att fanga upp och
vardera typiska funktionsproblem associerade till sjukdomen.

10.1.1 Aktivitetsformaga

Trotthet, nedsatt handfunktion, gastrointestinala besvar, led- och muskelsmérta samt sar, paverkar
pa olika satt aktivitet och arbetsformaga (40). Arbetsférmagan paverkas bade vid tidig sjukdom och
senare i forloppet (41-43).

10.1.1.1 Bedémning/utredning

Aktivitetsanamnesen bor vara en genomgang av formagan till aktiviteter inom samtliga
aktivitetsomraden. Sarskilt fokus pa hand-, andnings- och refluxbesvar da dessa symtom oftast
paverkar aktivitetsformaga och livskvalitet (40).

Scleroderma Health Assessment Questionnaire (SHAQ) (44) kan vara ett komplement till
intervjusamtalet. Vid behov av fordjupad aktivitetsutredning kan bedémningsinstrument som
Canadian Occupational Performance Measure (COPM) eller Valued Life Acitvities (VLA) (45) anvandas
for att skapa underlag for malsattning av behandling.
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10.1.1.2 Behandling

Behandlingen planeras utefter aktuella svarigheter men kan besta av radgivning och coachning kring
ergonomi, energihantering och balans mellan aktiviteter. Information och utprovning av praktiska
vardagsredskap/hjdlpmedel och varmehjilpmedel (46).

10.1.2 Handfunktion

Hudengagemanget paverkar rorligheten och aktivitetsformagan tidigt i sjukdomen (47).
Handfunktionen kan dven paverkas av artrit, artralgi samt sarbildning.

10.1.2.1 Bedémning/utredning

Beddmningen bor innehalla matt pa rorlighet och kraft. Undersékning av skillnad mellan aktiv och
passiv fingerflexion och extension samt palmarflexion av handled. Méjliga instrument ar HAMIS (48)
och/eller goniometermétt handstatus (ROM), Grippit eller Jamar handkraftmatare. Cochin Hand
Function Disability Scale (CHFDS) (44) ar ett aktivitetsrelaterat instrument.

10.1.2.2 Behandling

Behandlingen beror pa funktionsnedsattningen och hudprocessens stadie. | forsta hand
rekommenderas daglig sjalvtraning med stretchdvningar (49, 50) men vid sarskilda behov kan
behandling ske inom sjukvarden. Specifikt fokus i traningen bor vara pa fingerflexion, -extension och
-abduktion, abduktion av tummen samt vid diffus form SSc palmarflexion av handleden. Har
patienten sar bor arbetsterapeut och sjukskoterska samarbeta kring lamplig traning i forhallande till
sarlakning. Uppvarmning, egen massage med mjukgorande krdm innan rorelsetraning och stretch
kan underlatta rorelseuttaget. Inga klara bevis finns for att paraffinbadsbehandling ar mer effektiv an
annan uppvarmning (51).

Utprovning av ortoser vid ledsmarta, karpaltunnelsyndrom, puffy fingers eller émma fingertoppar.

10.1.3 Uppfoljning arbetsterapi

Patienter med snabb progress av hudforlopp och sjukdom bor féljas upp var tredje till var fjarde
manad under de tva forsta aren for att anpassa 6vningar och stodja patienten i egenvard samt
utvardera behov av hjdlpmedel. Vid stillsammare hudforlopp och sjukdom kan det vara lampligt med
uppfdljning och bedémning av aktivitetsformaga och handfunktion tva ganger per ar under de férsta
tva dren.

Arlig uppfoljning rekommenderas i ytterligare tre &r och darefter efter behov.

10.2 Dietist

Dietisten behandlar patienter i risk for undernaring genom kostrad, stottning med kosttilldgg samt
vagledning kring alternativt nutritionssatt vid behov. Behandlingen individanpassas utefter
eventuella dtsvarigheter, specifika ndringsbehov, till exempel vid sarproblematik eller férandrat
energibehov relaterat till aktivitetsniva. Dietisten kan dven ge kostrad vid dtsvarigheter som
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svéljsvarigheter, reflux, uppblasthet, forstoppning eller diarré. Behandlingen av dessa symtom syftar
till lindring genom livsmedelsval och maltidsordning. Patienter som drabbats av renal kris bor
erbjudas dietistkontakt for kostrad relaterat till nedsatt njurfunktion eller dialysbehandling. Dietist
bor ha sarskild kunskap om systemisk skleros.

Nutritionsbehandling vid systemisk skleros har tva huvudsakliga syften; att forebygga och behandla
underndring och att symtomlindra besvéar frdn mag-tarmkanalen. Atsvarigheter associerade till
systemisk skleros ar dysfagi, reflux, tarmdysmotilitet och malabsorption, stramhet i lappar och
svarigheter att fora mat till munnen pa grund av forsamrat grepp.

10.2.1 Riskbedémning

Patienter bor riskbedémas for undernaring och lamna blodprov for nutritionsstatus vid diagnos och
vid tecken till risk for naringsbrist, som vid ofrivillig viktnedgang eller héga floden fran tarmen.
Patienter som bedéms vara i risk for undernaring eller som visar tecken till naringsbrist bér erbjudas
dietistkontakt (52). Vid risk fér undernaring bor patienten dven bedémas for eventuell diagnos av
undernéring enligt GLIM-kriterier (53).

10.2.2 Nutritionsbehandling

| forsta hand ska energi- och naringsbehov tillgodoses genom mat som vid behov berikas eller
kompletteras med kosttillagg peroralt. Vanligast ar behov av tillskott av vitamin D, B12, jarn och zink.
Om behovet inte kan tillgodoses genom peroralt intag kan enteral eller parenteral nutrition bli
aktuell. Beslut om detta bor tas i samrad mellan patient, ldkare, dietist och sjukskoterska.

Energi- och naringsbehovet for patienter med systemisk skleros skiljer sig oftast inte fran friska. Vid
okad aktivitetsniva, ofrivillig viktnedgang, svarlakta sar eller dialysbehandling krévs stérre
energitillforsel, dven proteinbehovet ar forhojt vid dessa tillstand. Vid sarproblematik kan behovet av
zink vara forhojt. Vid renal kris som orsakar njursvikt och som inte behandlas med dialys kan
proteinintaget behdva begransas for att skona njurarna.

For att forebygga undernaring ar det ocksa viktigt att symtomlindra eventuella besvar fran mag-
tarmkanalen. Engagemang i mag-tarmkanalen kan ge upphov till symtom som reflux, uppblasthet,
forstoppning och diarré. Beroende pa besvarens karaktar anpassas kostraden individuellt. Generellt
rads patienter till att valja Iattsmalt mat och fordela fettintaget jamnt 6ver dagen. Initialt avrads inte
till fiberintag utan att valja mer lattsmalta eller finférdelade fibrer. Kvarstar besvaren kan fiberintaget
minskas. | vissa fall kan patienter gynnas av en lag FODMAP-kost for minskad uppblasthet.

10.2.3 Uppfoljning av nutritionsbehandling

Eftersom sjukdomen kan progrediera ar det viktigt att félja upp patientens nutritionsstatus med
jdmna mellanrum dven om patienten initialt inte beddms vara i risk fér undernaring. Tarmfunktionen
kan férandras och malabsorption kan vara svarupptédckt om inga symtom fran tarmen ses. Om risk
for undernaring finns bor patienten foljas upp tatare tills identifierad nutritionsdiagnos atgardats. |
vissa fall behovs uppfoljning resten av livet med olika frekvens, beroende pa patientens aktuella
nutritionsstatus.
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10.3 Fysioterapeut

Fysioterapeut med specifik kunskap om systemisk skleros bor utreda och bedéma ledrorlighet,
muskelstyrka, muskeluthallighet samt syreupptagningsformaga/kondition. Behandling syftar till att
underlatta/moijliggora fysisk aktivitet och traning samt att vidmakthalla/forbattra funktioner.
Radgivning om fysisk aktivitet/traning samt stretch ar viktiga delar av behandlingen. Vid behov sker
individuella behandlingar, eller grupptraning, pa land eller i bassang (54, 55).

10.3.1 Bedémning

Foljande undersokningsmetoder och bedomningsinstrument har anvants i saval klinisk vardag liksom
i forskning pa patienter med systemisk skleros och rekommenderas vid saval utredning samt vid
uppfoljande kontroller.

10.3.1.1 Ledroérlighet

Beddmning av ledrorlighet i 6vre extremiteter bér med fordel géras med Funktionsskattning skuldra
arm (FSA)(56).

10.3.1.2 Muskuldr uthallighet

Functional Index 2 (FI-2) mater dynamisk muskeluthallighet i sju muskelgrupper. En kortare variant,
FI-3, méater uthalligheten i 3 muskelgrupper (57, 58).

10.3.1.3 Muskular styrka

Bedémning av muskular styrka nedre extremiteter bor ske med Timed-Stands Test (TST) (59)eller 30-
sec Chair-Stands Test (CST) (60).

10.3.1.4 Kondition

Vid konditionstest bor 6-minuters Astrand cykeltest (61) eller Ebbeling gangtest (62) anvindas.
Astrand-testet lampas bast hos yngre och/eller patienter i battre fysisk form medan Ebbeling
gangtest ofta tolereras battre hos patienter som ar dldre/samre fysisk form.

6-minute walk test (6MWT) (63) skattar funktionell férmaga/kapacitet dar primart resultat &r antal
gangna meter, sekundart erhalls dven Sp02, blodtryck, puls och skattad bentrétthet och dyspné.
6MWT ar lampligt for patienter med mattlig-svar paverkan pa hjart/lungfunktion. 6BMWT &r viktigt
hjalpmedel for att utvardera eventuell progress och effekt av insatt behandling vid PAH-CTD. Obs! vid
matning av Sp0O2 bor pannsensor anvandas pa grund av risk for otillforlitliga resultat vid méatning pa
fingrar (nedsatt perifer cirkulation och/eller hudfibros).

10.3.2 Behandling

Radgivning om fysisk aktivitet/tréning samt instruktion i egen stretch &r viktiga delar av den
fysioterapeutiska behandlingen. Socialstyrelsens indikatorfragor om fysisk aktivitet/traning kan har
vara till bra hjalp for att skapa diskussion om fysisk aktivitet/traning, hitta lampliga malsattningar och
dven anvandas vid uppfdljningar.
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Fysisk aktivitet/tréning initieras och stegras gradvis, detta ar sarskilt viktigt hos patienter som ar
traningsovana och framfor allt hos patienter med svarare sjukdomspaverkan. Likasa bor anpassning
av belastningsnivaer ske vid skov/férsamringsperioder. Traningen bor innehalla bade moment for att
oka/bibehalla muskelstyrka, muskeluthallighet samt aerob funktion/konditionstraning. Stretch av
hud och muskulatur ar en viktig egenvardsinsats vid systemisk skleros (54).

Hos patienter med normal — mild lungpaverkan, matt med Medsger-skalan (64), géller samma
riktlinjer for fysisk aktivitet/traning som fér normalbefolkningen (65). For patienter med svarare
hjart-/lungpaverkan stélls hogre krav pa anpassning av FITT (Frekvens, Intensitet, Tid och Typ).
Supplementar syrgas for att undvika desaturation vid fysisk aktivitet/traning bor évervagas vid
svarare lungfibros/ILD och/eller PAH/PH.

Sjukdomsspecifika rad angdende fysisk aktivitet/traning vid systemisk skleros:

e Anvandande av traningshandskar minskar risken for Raynaudattacker vid traning da
handkontakten med kall metall minimeras.

e Traningshandskar forbattrar daven greppet om redskap.

e Anpassade skor/sulor underlittar gang och minskar dven fotsmarta orsakad av artrit i
fot/taleder samt minskat subkutant fett i fotsulan.

10.3.3 Uppfoljning

Uppfdljning av ledroérlighet, muskelfunktion och kondition beror pa patientens svarigheter och
behov. Efter traningsinterventioner (individuellt eller i grupp, pa land eller i vatten) bor uppfdljande
utvardering ske.

Forslag pa uppféljning:

e Hos nyinsjuknade patienter med snabbt sjukdomsférlopp bor uppfoljning ske var 6:e-12:e
manad.

e Hos patienter med stabilt férlopp bor uppféljning ske med 12—-24-manadersintervall. Fysiska
besok hos fysioterapeut kan vid behov ersattas av telefonuppféljningar, till exempel for att
folja upp ordinationer av Fysisk aktivitet pa Recept, FaR.

e Hos patienter som har skov och/eller progredierande lungpaverkan av lungfibros och/eller
PAH/PH bor uppféljning ske utifran individens behov.

e Hos patienter med progredierande lungpaverkan bér 6MWT utféras som ett komplement till
ledrorlighets- och muskelfunktionsundersékningar. 6MWT kan d3, vid behov, ersatta
konditionstester som Astrand cykeltest eller Ebbeling gangtest om patienten inte lingre
klarar av att genomfora dessa tester.
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10.4 Kurator

Det psykosociala arbetet med patienter innefattar utredning och bedémning/behandling av
psykologiska/psykosociala behov (66). Behandlingsarbete innefattar olika former av samtalsstod,
krishantering och bearbetning vid sjukdomsbesked. Stallningstagande till férnyat behov av
kuratorskontakt sker fortlopande under sjukdomens forlopp. Malsattningen ar att hjalpa patienten i
den omstallningsprocess som handlar om att stegvis kunna acceptera sjukdomen och dess
konsekvenser. Tidig psykosocial bedomning kan saledes forebygga psykisk ohalsa kopplat till
systemisk skleros.

10.4.1 Bedomning

Den psykosociala anamnesen syftar till att utreda behov av individuella insatser och/eller
behandlingar. | utredningen ingar en kombination av social radgivning, sociala atgarder, samordning
och kvalificerade samtal. Systemisk skleros paverkar olika livsomraden sasom exempelvis
arbetssituation, ekonomi, relationer, trotthet/6kad uttréttbarhet (fatigue), sexuell halsa,
utseendemassiga forandringar och sjalvbild (66-69). Bearbetning av sjukdomsdiagnos innebar en
omstallningsprocess som kan innebéra kénslor av sorg och forlust.

10.4.2 Behandling

e Psykosocialt behandlingsarbete innebar att starka individens mojligheter att hantera inre och
yttre pafrestningar genom olika former av stod och behandling.

e Social information kan innebéra stod i foraldraskapet, kontakt med socialtjansten,
forsakringskassa, arbetsférmedlingen, patientnamnd med mera.

e Samtalsbehandling kan ske individuellt eller i grupp med olika fokus: krishantering,
stodsamtal, motiverande samtal, utredande samtal, bearbetning av kris och sorg.

e | psykologisk behandling ingar olika psykoterapier sasom kognitiv beteendeterapi (KBT),
psykodynamisk terapi (PDT), interpersonell terapi (IP) samt systemteoretiska terapier.
Acceptance and Comittment Therapy (ACT) och Mindfulnessbaserad stressreduktion (MBSR)
ar evidensbaserade teorier och férhallningssatt hjalpsamma bland annat for hantering av
smarta, stress och angest.

10.4.3 Uppfoljning

Klinisk erfarenhet har visat pa vikten av uppféljning de férsta aren efter insjuknande for att
medvetandegéra/synliggdra de psykosociala paverkansfaktorerna (70). Detta da bade
sjukdomssymtom och bearbetningsprocessen ar ytterst individuell.

e Kuratorn bor vara proaktiv nar det géller férvantade sociala och psykologiska konsekvenser.

e Kuratorn bor utifran bedémning i samrad med patienten férsla lamplig behandling och pa
vilken vardniva.

e Vid indikation pa svar depression, samsjuklighet med andra diagnoser, svar
utmattningsproblematik, angeststérning eller suicidtankar bor remiss skickas till primarvard
eller psykiatrin for bedémning.
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10.5 Sjukskoterska

Identifierar behov av omvardnad, egenvard och stéd. Ger patientinformation om sjukdomen och
behandling samt hjalper till att férmedla och samordna kontakt med 6vriga professioner i teamet nar
behov identifierats. En kontaktsjukskoterska eller likvardig funktion bor finnas for att underlatta for
patienten.

10.5.1 Bedomning

Sjukskoterskan bor gora en grundlig omvardnadsbedémning for att identifiera individuella behov av
omvardnad, atgarder och stéd (55). Utifran vanliga symtom som systemisk skleros kan medféra boér
foljande bedémas:

e Andningsrelaterade besvar

e Cirkulationsbesvar till exempel symtom pa Raynauds fenomen och avvikande blodtryck
e Hudstatus och eventuella sar

e Mag- och tarmrelaterade besvar

e Riskbeddmning for malnutrition

¢ Munhalsobedémning och screening av behov av tandvardsformaner
e Svarigheter med dagliga aktiviteter

e Smarta

e Trotthet/uttrottbarhet

e Sexuell halsa

e Familjeplanering

e Psykiskt maende

e Levnadsvanor

Patienten bor fa anpassad information om sjukdom och planerad behandling samt information om
SRQ. Nar detta utfors av sjukskoterska bor denna ha specifik kunskap om systemisk skleros.

10.5.2 Omvardnadsatgarder

Cirkulation

Instruktion om egenvard for att undvika Raynaudattacker ar av stor vikt. Rokstopp bér motiveras da
rokning leder till vasokonstriktion av blodkarlen (67, 71).

Hud och sar
Uppkomst av sar, vanligen digitala, paverkar saval handfunktion, dagliga aktiviteter och livskvalitet.

Saren ar ofta smartsamma, svarlakta och blir [att infekterade (72).

Icke-farmakologiska atgarder ar optimal sarvard och patientinformation (71).
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Patienter med systemisk skleros och sar bor skotas av sjukskoterska med erfarenhet av
sarbehandling vid systemisk skleros. Patienterna boér uppmanas att séka vard tidigt vid saruppkomst.
Den viktigaste hudvarden ar att férebygga sar.

10.5.2.1 Mag- och tarmbesvar

Gastrointestinala (Gl) besvar ar ett av de vanligast forekommande besvaren vid systemisk skleros.
Omvardnadsatgéarder kan behdvas vid svéljningssvarigheter, reflux, illamaende, diarré, forstoppning
och avforingsinkontinens.

10.5.2.2 Malnutrition

Vid systemisk skleros finns en 6kad risk fér malnutrition. Darfor ar det av stor vikt att riskbedéma
patienter for undernaring och utreda bakomliggande orsak. Dietist bor kontaktas vid malnutrition
och arbetsterapeut vid problem med handfunktion (73).

10.5.2.3 Munhdlsa

Muntorrhet 6kar risk for karies och tandlossning. Nedsatt gapféormaga kan dven forsvara rengoring av
tander och munhala (73).

10.5.2.4 Smarta

Smarta kan forekomma fran flera organ vid systemisk skleros och kan ge negativ paverkan pa
psykiskt maende och livskvalitet, darfor ar det viktigt att uppmarksamma och satta in adekvat
behandling (55, 74, 75).

10.5.2.5 Samordning

Initiera kontakt med kurator i teamet fér bedémning och behandling vid trotthet, nedsatt psykiskt
maende samt vid stod vad galler sexuell hdlsa och familjeplanering.

10.5.3 Uppfdljning omvardnad

Aterbesok till sjukskéterska bor ske fysiskt eller via telefon ca 4 veckor efter
behandlingsstart/diagnos, eller tidigare vid behov. Darefter utifran patientens behov, samt i
samband med arliga lakarbesok. Vid aterbesok till sjukskoterska bor foljande foljas upp:

e lakemedelsbehandling, féljsamhet och eventuella biverkningar
e omvardnadsbehov och atgarder (se omvardnadsbedémning)
e behov av information och stéd kring sjukdom, behandling, egenvard och levhadsvanor.
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11. Kvalitetsuppfoéljning

11.1 Indikatorer for uppfoljning

For att folja upp denna riktlinje planeras nedan indikatorer anvdandas. Uppgifter samlas in och
redovisas kdnsuppdelat och totalt.

Tabell 1. Indikatorer

Indikator Malvarde Kalla

Tid till diagnos fran symtom SRQ
annat dn Raynauds fenomen?

Kontakt med tvarprofessionellt | Inom 3 manader frén diagnos Varddokumentationssystem
team

Livskvalitet matt med EQ5D SRQ

Tabell 2. Utvecklingsindikatorer

Utvecklingsindikatorer Malvirde Kalla

Erbjuden/genomgangen
patientutbildning

Livskvalitet matt med
diagnosspecifikt instrument t ex
Sclero ID

11.2 Tillgang till data och uppféljningsmdoijligheter

Inom svensk reumatologis kvalitetsregister (SRQ) kan vissa data uthdmtas men i dagslaget ar
tackningsgraden bristfallig. Vissa data kommer behéva inhamtas i respektive
varddokumentationssystem i respektive region vilket initialt kommer forsvara mojligheten till
jamforelse i landet.

12. Innehallsansvarig

Innehallsansvarig och ordférande for den nationella arbetsgruppen ar Egidija Sakiniene.
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Bilaga 1. Resultat fran patientenkat kring
utmaningar

Enkaten identifierade fyra utmaningar beskrivna nedan med tillhérande sammanfattning av enkaten
och citat.

Utmaning 1. Systemisk skleros (SSc) paverkar flera system i kroppen och kan ta tid att
diagnostisera (i alla steg)

Deltagarna beskrev att innan diagnos stallts finns flera olika besvar som till exempel kalla fingrar
(Raynauds fenomen), svullna hander och fingrar, stram hud, sar, trotthet, andfaddhet, magproblem,
reflux, viktnedgang och ont i kroppen. Deltagarna beskrev dven att primarvarden i manga fall saknar
kunskap om vad som skulle kunna vara systemisk skleros och vilka undersékningar som boér utféras
och har svart att se helheten/lagga pusslet. Sjukdomens sallsynthet och komplexitet gor att
utredning av SSc ibland fordrdjs och personen kan behdva soka for sina symtom upprepade ganger
innan personen far bedémning hos reumatolog.

Vidare beskriver deltagarna att vagen in till reumatologen och diagnos kan ske fran olika instanser
dér kunskapen hos dessa varierar och forlanger tiden till diagnos (lung, hud, ortoped,
foretagshalsovard, privata aktorer).

En deltagare skriver:
e ”SSc medfor ovissheten och oron och att inte kdnna igen sig. Ga fran fullt frisk till
komplikationer nastan i hela kroppen.”

Utmaning 2. Brist pa kunskap om sjukdomen inom flera specialiteter

Deltagarna beskrev att under hela férloppet behovs kunskap for att 6ka tryggheten om vad som ar
att vanta och vad personen sjalv kan gora for att underlatta sin vardag. Det blir komplicerat da flera
specialiteter och professioner ingar i behandlingen. Viktigt att varden ger samstammiga besked.

Deltagarna beskrev i foljande citat vad de behdver:
e "Tydlig vardplan och att 6ka min egen forstaelse.”
e ”"Kunskap - bade att skaffa egen och att mota en vard som har den. Nagon som forstar att
prata med om det svara och oron. Life hacks fran andra med samma problem.”
e "Kompetenta svar pa fragor och funderingar, regelbunden kontakt med varden.”
e "Tydlighet. Att olika lakare ger samstammiga besked.”

En deltagare beskrev féljande:
e ”Lakaren verkar forsoka fa mig delaktig, men det &r ju inte Iatt att ta vissa beslut och da
kdnns det tryggt med en lakare som ar specialiserad pa sjukdomen.”
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Utmaning 3. Brist pa upparbetade samarbetsformer mellan olika specialiteter och professioner for
att pa basta sitt bedoma och behandla patienter med systemisk skleros

Deltagarna beskrev att SSc ar komplex att bedéma och behandla dven efter att diagnos har satts och
att det darfor ar viktigt med kontinuitet, kontakt och ett gott bemdtande med reumatologenheten
och kringspecialiteter. Att andra specialiteter saknar kunskap om allvarlighetsgraden av SSc.

Deltagare beskriver exempel nar det fungerade bra enligt foljande citat:
e ”Vid mitt aterbesok var tva dagar inbokade, med synkade tider, dar jag fick traffa
skleroderma teamet.”
e ”Att det fanns nagon som kunde min diagnos pa sjukhuset, ndgon som hade haft tid att traffa
mig, undersokt grundligt och lyssnat.”
e "Att fa komma till ett stalle med mer erfarenhet, som kunde ge trygghet.”

En deltagare beskriver dven foljande nar det inte fungerar sa bra:
e "Alla strider for att fa vard daven pa reumatologen.”

Utmaning 4. Svarigheter fér patienten att férsta sin kropp och hur den paverkas av sjukdom

Deltagarna beskrev att det 4r manga olika symtom som paverkar till exempel Raynauds fenomen,
muntorrhet, magproblem, trotthet, muskelfértvining, nedsatt kondition vilket gor det svart att veta
var man ska soka hjalp. Denna okunskap beskrevs som frustrerande, att det skapade oro och att de
onskade kunskap om egenvard.

Deltagare skrev féljande:
e ”Alla konstiga symtom. Hela kroppen kanslig.”

e ”Den hér sjukdomen andrar sig konstant och lever loppan i kroppen. Man vet aldrig hur saker
blir.”
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Bilaga 2. Fordjupad beskrivning av
omvardnad och rehabilitering vid systemisk
skleros
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1. Syfte

Syftet ar en fordjupad beskrivning av rehabilitering och omvardnad for systemisk skleros for att ge
vardprofessionen kunskap om bedémningar, atgarder och uppféljning.

2. Bakgrund

Systemisk skleros (sklerodermi, SSc) ar en kronisk autoimmun sjukdom. SSc dr en ovanlig sjukdom
med incidenssiffror runt 15 per miljon invanare per ar. Sjukdomen kan drabba personer i vilken alder
som helst, men debuterar oftast mellan 30 och 50 ar [1, 2]. Liksom vid manga andra reumatiska
sjukdomar drabbas kvinnor oftare dn man (férhallande 5:1) [2].

Sjukdomen karakteriseras primart av inflammation och fibrotisering av hud och underhud samt av
blodkarl och inre organ, framst lungor, hjarta, njurar, esofagus och mag-tarmkanalen. De mest
karakteriserade symtomen ar Raynauds fenomen (RP) (vita, bla- eller rédaktiga fingrar) och
hudskleros som medfér hudstramhet. Beroende pa hudengagemangets utbredning delas sjukdomen
in i begransad form med distalt hudengagemang (IcSSc), och diffus form (dcSSc) med
hudengagemang pa stora delar av kroppen. [3, 4]

Forsamrad cirkulation, bade centralt (pulmonell arteriell hypertension, PAH) och perifert (RP) &r
mycket vanligt férekommande vid SSc. Sar pa fingrar pa grund av forsamrad vaskular funktion ar
svarlakta och ofta mycket smartsamma [5, 6] och paverkar mojligheter till ADL.

Ovriga symtom som kan férekomma ar

e kalcinos, inlagring av kalk

e ledsmarta (artralgier), artrit

e forsdmrad muskelstyrka och muskeluthallighet
e myosit.

Beroende pa vilket organ som ar paverkat forekommer symtom som andfaddhet, halsbranna,
svéaljningssvarigheter samt stord tarmfunktion. Lungpaverkan orsakad av lungfibros (SSc-ILD)
och/eller PAH &r vanligt férekommande vid SSc [4,7] och det vanligaste kliniska symtomet &r dyspné,
framfor allt vid fysisk aktivitet som promenader eller traning och dven vid svarare fall vid ADL. Vid
svarare lungpaverkan kan supplementar syrgasbehandling (LTOT) vara nédvandig [6]. Den ofta
uttalade trotthetsproblematik som kan ses vid SSc kan dven bero pa gastrointestinal blodning,
saturationsproblematik pa grund av SSc-ILD eller PAH, dar grundproblematiken behéver behandlas
[7]. Systemisk skleros paverkar i varierande grad funktion och aktivitetsférmaga samt halsorelaterad
livskvalitet. Trotthet, nedsatt handfunktion, gastrointestinala besvar, led- och muskelsmarta och sar,
paverkar pa olika satt aktivitet och arbetsformaga [8]. Arbetsformagan paverkas bade vid tidig
sjukdom och senare i forloppet. Tvdrsnittsstudier pekar pa att 20-55 % har en begrédnsad
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arbetsférmaga [9-11]. Patienter med diffus form har generellt stérre svarigheter med
aktivitetsutférandet, och svarigheterna upptrader ofta tidigt i sjukdomsforloppet [12].

Manga patienter beskriver psykiska besvar framfor allt i samband med utredning, diagnosstéallande
och vid férsamringsperioder. Aven nedsatt psykiskt mdende med depression eller dngest till féljd av
sjukdomen kan forekomma [13]. Saval fysiska som psykiska sjukdomssymtom medfér en negativ
paverkan pa patienters dagliga liv och livskvalitet [14]. Hela teamet behover samverka for att lindra
symtom och framja psykisk halsa och livskvalitet.

3. Teamomhandertagande

Utifran sjukdomens komplexitet bor patienten vardas av ett team med erfarenhet kring SSc. | det
tvarprofessionella teamet bor férutom reumatolog féljande yrkeskategorier inga:

e arbetsterapeut
o fysioterapeut
e sjukskoterska

e kurator

e dietist.

3.1 Arbetsterapeut

Arbetsterapeuten utreder och bedomer hur férmagan till daglig aktivitet och handens funktion
paverkas av sjukdomen. Behandlingen syftar till att underldtta och mojliggora aktivitet inom de olika
aktivitetsomradena sa att patienten kan utfora de aktiviteter som hen dnskar. Behandlingen ska dven
vidmakthalla och forbattra handfunktion och ge patienten god kunskap till egenvard vad géller
rorelsetraning for hander och strategier/hjalpmedel f6r att hantera Raynauds fenomen. Bedémning
av handfunktion och instruktioner kring rorelsetrdning bor ske av arbetsterapeut med specifik
kompetens i SSc.

3.2 Dietist

Dietisten bedémer och behandlar utifran patientens aktuella problematik. Behandling vid
svéljsvarigheter och eliminationsproblematik syftar till symtomlindring. Vid malabsorption och
ofrivillig viktforlust ar syftet att férebygga eller behandla undernéaring. Behandling sker genom
kostrad, kosttillagg, kosttillskott, enteral eller parenteral nutrition. Dietist bor ha erfarenhet av
patienter med SSc eller mag-tarmdiagnoser som innefattar dysmotilitet och malabsorption.
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3.3 Fysioterapeut

Fysioterapeuten utreder och bedémer

e ledrorlighet

e muskelstyrka

e muskeluthallighet

e syreupptagningsformaga
e kondition.

Radgivning om fysisk aktivitet, traning och stretch ar viktiga delar av behandlingen. Vid behov sker
individuella behandlingar, eller grupptraning, pa land eller i bassang.

Uppstart och uppfoljning av traning vid svarare lungpaverkan bor ske av fysioterapeut med specifik
kompetens av SSc och/eller lungfibros/pulmonell hypertension.

3.4 Kurator

Det psykosociala arbetet innefattar utredning, bedémning och behandling av psykologiska och
psykosociala behov. | den psykosociala utredningen ingar en kombination av

e social radgivning

e sociala atgérder

e samordning

e kvalificerade samtal.

Behandlingsarbete innefattar

e samtalsstod
e krishantering
e bearbetning vid sjukdomsbesked.

Den teoretiska basen utgors framst av kognitiv beteendeterapi (KBT), psykodynamiska (PDT) och
systemteorier. Behandlingen syftar till att hjdlpa patienten i den omstallningsprocess som handlar
om att stegvis kunna acceptera sjukdomen och dess konsekvenser. Tidig psykosocial bedémning kan
forebygga psykisk ohdlsa kopplat till reumatisk sjukdom och systemisk skleros.

3.5 Sjukskoterska

Sjukskoterskan identifierar, forebygger och behandlar omvardnadsproblem, samt foljer upp och
utvdrderar omvardnaden.
Sjukskoterskan:

e identifierar dven behov av egenvard och stod
e foreslar och foljer upp farmakologisk behandling
e ger patientinformation om sjukdom och behandling.
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Sjukskoterskan har en samordnande funktion och hjalper till att formedla kontakt med 6vriga
professioner i teamet. En kontaktsjukskoterska eller likvardig funktion bor utses for att ge kontinuitet
i patientens vard samt for att underlatta for patienten.

3.6 Logoped

En patient som har problem med rdsten och/eller dt-och sviljsvarigheter bér vid behov remitteras till
logoped.

4. Egenvard

Raynaudattacker i hander och fotter kan undvikas med hjalp av olika varmehjalpmedel och goda
strategier [7]. Torr och stram hud, framfor allt pa hdnderna, bor ofta smoérjas med fet kram.

5. Levnadsvanor

Oversyn av levnadsvanor bér ske regelbundet. Socialstyrelsens indikatorfrégor om traning och fysisk
aktivitet bor anvandas. Ett speciellt fokus bor ligga pa rokningens effekter gallande férsamrad
blodcirkulation samt férsamrad effekt av likemedelsbehandling. Aven alkoholvanor och matvanor
bor diskuteras vid behov. Fysisk aktivitet och traning bor lyftas vid varje kontakt mellan fysioterapeut
samt lakare och patient.

Arbetet bor bygga pa Socialstyrelsens nationella riktlinjer for sjukdomsférebyggande metoder for
levnhadsvanor. Se dven Nationellt vardprogram vid ohdlsosamma levnadsvanor — prevention och

behandling pa webbplatsen for Nationellt kliniskt kunskapsstod.
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6. Arbetsterapi

Cirka 90 % av patienterna rapporterar en forsamrad handfunktion som paverkar dagliga livets
aktiviteter. Det finns tydliga samband mellan hudtjocklek, rorlighet och aktivitetsformaga [15].

Hudférloppet genomgar vanligtvis tre faser, 6demataos, sklerotisk och atrofisk fas:

e | den 6dematdsa fasen kan patienten kdanna sig fumlig. Fingerflexion och fingerabduktion ar
oftast lite svarare att utféra fullt ut, medan ovrig rorlighet oftast ar god.

e | den sklerotiska fasen blir huden oelastisk, blank och spand vilket paverkar rorligheten i alla
rorelseriktningar. Nedsatt flexion av MCP, nedsatt extension av PIP-leder samt nedsatt
palmar abduktion av tummen kan orsaka klohandsdeformitet [16]. Aven palmarflexion av
handleden kan vara nedsatt, mest patagligt vid dcSSc. | den sklerotiska fasen kan man genom
passiv tdjning och stretchning oftast ta ut rorligheten battre jamfort med enbart aktivt
rorelseuttag.

e | det atrofiska stadiet ar huden tunnare, ofta lite blank och spand. | detta stadie kan
kontrakturer ha bildats och passivt rorelseuttag ar oftast detsamma som det aktiva
rorelseuttaget.

Nar hudprocessen ar aktiv bor dagligt rorelseuttag med stretchévningar utféras enligt
individanpassat program. Forutom hudstramhet kan handfunktionen paverkas av artralgi, artrit och
artros. Ledsvullnaden vid artrit kan vara svar att upptécka pa grund av hudsvullnad och stramhet.

6.1 Bedomning

6.1.1 Handfunktion
Beddmning av handens funktion bor innehalla féljande:

e  Matt pa rorlighet och kraft.

e Undersokning av skillnad mellan aktiv och passiv rorlighet med fokus pa fingerflexion och
extension samt palmarflexion av handled

e Registrering av sar eller smartande pitting scars, ledsvullnad och smaérta.

Ladmpliga instrument dr Hand Mobility in Scleroderma (HAMIS) [17] och/eller goniometermatt
handstatus (ROM), Grippit [18] eller Jamar handkraftmatare. Cochin Hand Function Disability Scale
(CHFDS) [19] &r ett aktivitetsrelaterat instrument.

6.1.2 Aktivitet

Aktivitetsanamnesen bor vara en genomgang av formagan till personlig vard, hem och
hushallsaktiviteter, fritidsaktiviteter, sociala aktiviteter och arbete samt hur aktiviteterna paverkas av
de olika symtomen.
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Sarskilt fokus bor laggas pa Raynauds fenomen, handrelaterade-, andnings- och refluxbesvar samt
trotthet. [Scleroderma Health Assessment Questionnaire (SHAQ) [19] kan vara ett komplement till
samtalet.

Vid behov av fordjupad aktivitetsutredning kan bedémningsinstrument som Canadian Occupational
Performance Measure (COPM) [20], Valued Life Activities (VLA) [21] eller nagot annat relevant
aktivitetsinstrument anvandas for att skapa underlag for malsattning och uppféljning av behandling.

6.2 Behandling

6.2.1 Handfunktion

Behandlingen beror pa graden av funktionsnedsattning och hudprocessens stadie. | férsta hand
rekommenderas daglig sjalvtraning med stretchovningar [16, 22] men vid sarskilda behov kan
behandling ske inom sjukvarden med kompetens inom SSc.

Om patienten har sar bor arbetsterapeut och sjukskoterska samarbeta kring lamplig traning i
forhallande till sarldkningen. Om patienten har artrit och/eller artros maste hansyn tas till detta och
passiv tojning inte utforas sa att det belastar dessa leder.

Handrorelser och traning far inte orsaka 6kad smarta, vark, svullnad eller Raynauds fenomen.
Rorelserna ska daremot kdnnas lite strdvsamma.

Egentraning saval som traning inom sjukvarden kan med fordel foregas av att patienten smorjer och
masserar sina hander for att forbattra cirkulationen och hudkonditionen. Patienten far garna
anvanda nagon form av varme till exempel handvdarmare, vetekuddar eller varmefilt.

Paraffinbadsbehandling anvands ibland inom sjukvarden, men det finns inga klara bevis for att
paraffinbadsbehandling ar mer effektiv an annan uppvarmning [23]. Om patienten har misstankt
sarbildning eller nyligen ldkta sar ska sjukskoterska konsulteras for att avgéra om
paraffinbadsbehandling ar lamplig.

Ovningar i den 6dematésa fasen bér ha specifikt fokus pa fingerflexion och fingerabduktion.
Flexionsévningar kan med fordel vara ”senglidedvningar” (isolerad flexion av MCP med strackta PIP-
och DIP-leder, samt isolerad flexion av PIP- och DIP-leder med strackta MCP-leder).

| den sklerotiska fasen paverkar den strama huden rorligheten i alla rérelseriktningar. | denna fas ar
det angelaget med passiv tojning och stretchning i samtliga rorelseriktningar dar rérligheten ar
nedsatt. Sarskilt fokus pa ”“senglidedvningar” som ovan men dven extension av PIP-leder, och
abduktion av tummen. Vid dcSSc ar dven palmarflexion av handleden viktig att stretcha.

| den atrofiska fasen kan kontrakturer ha bildats, passiv rorlighet ar oftast densamma som aktiv
varfor endast aktivt rorelseuttag i huvudsak rekommenderas.

Ommande fingertoppar efter sar kan skyddas med fingertoppsskydd. Det ar viktigt att “harda”
fingertoppen genom att berdra olika material nar saret ar ordentligt 1akt. Smartande leder, oftast
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tumbas och handled kan stédjas med ortoser. Aven karpaltunnelsyndrom behandlas med ortoser. |
det 6dematdsa stadiet kan artroshandske eller 6demhandske ge ett bra stod i samband med
aktiviteter. Det ar viktigt att kontrollera sa att inte handsken férvarrar Raynaudbesvaren.

6.2.2 Aktivitet

Behandlingen beror pa vilka aktuella svarigheter patienten har men bestar av radgivning och
coaching kring ergonomi, energihantering och balans mellan aktiviteter. Arbetsterapeuten ger dven
information om och utprovning av praktiska vardagsredskap/hjalpmedel och
varmeredskap/hjalpmedel.

Generella rad ar att anvdanda smarta redskap med mjuka stora grepp med hog friktion for att
forbattra greppet och minska risken for Raynaudattacker. Anvianda handskar i samband med vata
aktiviteter.

Patienten bor sa langt det ar maojligt undvika att bli kall och nedkyld framfor allt om hander och
fotter. Raynaudattacker kan daven uppkomma vid

o stillasittande

e statiska grepp, exempelvis runt datorstyrdon
e stress

e upprorda kanslor.

Ge patienten rad om att:

e Anvidnda handskar eller vantar vid utplockning fran kyl och frys.

e Undvika kalla produkter i samband med matlagning genom att om majligt ta fram
produkterna en stund innan och att anvdnda ljummet vatten i samband med
gronsakshantering.

e Anvanda olika varmehjalpmedel som exempelvis handvdarmare att ha i handsken, varmesula i
skorna, vantar och eller kladesplagg med varmeslingor. Vad som ar kostnadsfria hjalpmedel
avgors i varje region.

e Undvika situationer som triggar RP.

Hojd huvudanda i sangen med klossar/bocker eller ett reglerbart huvudstod eller sang underlattar vid
andningsbesvar och refluxbesvar.

Vid grava andningsbesvar kan forflyttningshjalpmedel sarskilt for utomhusbruk vara aktuellt.

Behandling av trotthet och brist pa energi kan félja sedvanlig behandling avseende energihantering
och vardagsbalans vid reumatologiska sjukdomar.
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6.3 Uppfoljning

Uppfdljning av aktivitetsférmaga och handfunktion beror pa vilka svarigheter och behov patienten
har. For att kunna mata forandringar anvands samma bedémningsinstrument fér handfunktion och
aktivitetsférmaga. Beroende pa utvecklingen av sjukdomen och patientens behov kan ytterligare
matningar av handfunktion och aktivitetsformaga behdva laggas till.

Foreslar foljande riktmarken:

e Patienter med snabb progress av hudforlopp och sjukdom bér féljas upp var 3:e—4:e manad
under de 2 forsta dren for att anpassa handdévningar, stédja patienten i egenvard samt vid
behov ge mojlighet till punktinsatser av handtréning inom varden. Bedomning av
handfunktion och aktivitetsformaga utfors var 6:e manad.

e Vid stillsammare hudférlopp och sjukdom kan det vara lampligt med uppféljning och
bedomning av aktivitetsférmaga och handfunktion 2 ganger per ar.

e Uppfdljningen under den tidiga sjukdomstiden bor innehalla individuell information kring néar
och var patienten ska vanda sig vid handrelaterade och aktivitetsrelaterade besvar.

e Efter den tidiga sjukdomsfasen foreslas arlig uppfoljning i ytterligare 8 ar. Uppféljningstiden
avgors av patientens sjuklighet och behov.
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7. Dietist

7.1 Bedomning

Eftersom det finns ett flertal riskfaktorer ar det viktigt att patienten riskbedéms for undernaring med
validerat riskbedomningsinstrument [25]. | de fall dar det ar aktuellt bor patienten dven bedémas for
undernaring enligt GLIM-kriterier [26]. For att kunna férebygga och behandla undernéring och

eventuella symtom fran mag-tarmkanalen kravs en omfattande anamnes kring mag-tarmfunktionen.

Det ar viktigt att ta reda pa om patienten har besvar med

e muntorrhet

e dysfagi

o reflux

e uppblasthet

o forstoppning
e diarré.

Symtomen kan paverka fédointaget negativt och kan leda till undernaring. Genom kostbehandling
kan symtomen lindras och forutsattningarna for att forebygga undernaring forbattras. For att
undersoka patientens nutritionsstatus rekommenderas provtagning av vitaminer och mineraler
regelbundet, forslagsvis vartannat ar, och framfor allt vid forandrad mag-tarmfunktion.

Prover som bor tas:

e B12
e folat
e jarn

e magnesium

e fosfat
e zink
e retinol

e D-vitamin.

7.2 Behandling

Undernéring eller risk fér undernaring behandlas enligt nutritionsvardsprocessen. | forsta hand
kostbehandling och medicinsk nutritionsbehandling med kosttillagg. Enteral och/eller parenteral
nutrition kan ges vid behov [27]. Det ar viktigt att vara medveten om ar att behandlingen behéver
anpassas utefter eventuella mag-tarmrelaterade besvar. Det kan betyda att energi- och proteinrik
kost behdver anpassas till att tolereras av en tarm som ar kanslig for fett eller olika typer av fibrer.
Olika kombinationer av kostanpassningar kan vara noédvandiga for att patienten ska kunna vara sa
besvarsfri som mojligt. Kostrad som ges i symtomlindrande syfte ar framfor allt Iattsmalt kost som ar
mjuk och har I6sliga fibrer och ett balanserat fettinnehall. Undvikande av gasbildande livsmedel och
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laktosfri kost kan rekommenderas vid uppblasthet och diarré. | vissa fall kan kost enligt FODMAP vara
aktuellt. Konsistensanpassning kan behoévas vid sviljsvarigheter.

For att vagleda patienten i att hitta en fungerande kosthallning behovs kontinuerlig dietistkontakt.
Patienten kan behdva prova sig fram under en lang tid for att hitta livsmedel som tolereras och i vissa
fall kan eliminationskost vara ett alternativ for att komma fram till typ och mangd av triggande
livsmedel.

Vid vitamin- och mineralbrist kan supplement ges men for att se om det finns problem med upptaget
bor en utredning bor goras. Da kan tillskotten behdva tillféras pa annat satt.

7.3 Uppfodljning

Eftersom sjukdomen &r kronisk och kan progrediera sa kan manga patienter behova féljas
regelbundet fran diagnos till livets slutskede. Beroende pa hur sjukdomsengagemanget ser ut
varierar ocksa behovet av uppféljningsfrekvens. Har patienten lindriga besvar fran mage och tarm,
inga svaljsvarigheter eller problem att halla vikten kan uppféljningstillfallena glesas ut, forslagsvis
vartannat ar, i samband med provtagning for nutritionsstatus. Patienter med mer omfattande mag-
tarmengagemang, svaljsvarigheter och svarigheter att halla vikten behover féljas upp mer
regelbundet, upp till en gang var fjarde eller attonde vecka.
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8. Fysioterapi

8.1 Bedomning

Foljande undersokningsmetoder och bedomningsinstrument anvands i saval klinisk vardag liksom i
forskning pa patienter med SSc och rekommenderas vid saval utredningsbedémning samt vid
uppféljande kontroller.

8.1.1 Ledrorlighet

Bedémning av ledrérlighet i dvre extremiteter (OE) bér med férdel géras med Funktionsskattning
skuldra arm (FSA) [28]. FSA utvecklades primaért fér patienter med RA men kan dven anvandas vid
andra reumatiska sjukdomar déar ledroérligheten ar paverkad. Med FSA utvarderas funktionell
rorligheten i vardera armen i fem delmoment. Varje moment graderas fran 1, samst, till 6, normal
rorlighet vilket ger ett totalresultat p&d 6—30 poang/arm. Aven smérta, 0—10, skattas i varje
delmoment.

8.1.2 Muskuldr uthallighet

Functional Index 2 (FI-2) [29] utvecklades for patienter med myosit men kan med férdel dven
anvandas vid SSc.

FI-2 méater dynamisk muskeluthallighet i sju muskelgrupper:

o axelflexion

e axelabduktion
e nackflexion

e hoftflexion

e steptest

e tahdvning

e halhavning.

Fordelen med FI-2 ar att man far en god bild 6ver den muskuldra uthalligheten i manga viktiga
muskelgrupper samt om det ar muskeltrotthet eller sméarta som begréansar utférandet. Nackdelen
med FI-2 ar att det hos en person som inte har nagon nedsatt muskeluthallighet, det vill sédga klarar
att utfora alla férvantade repetitioner, sa tar hela testet cirka 45-60 minuter att utféra. Nyligen har
en reviderad version publicerats, FI-3 [30]. | FI-3 utfors bara axelflexion, nackflexion samt hoftflexion
vilket gor att detta test kan lampa sig battre da det ar snabbare att utféra. Samma referensvarden
galler for bade FI-2 och FI-3.

8.1.3 Muskular styrka

Greppstyrka kan matas med tva metoder, Grippit [18] samt Jamar dynamometer [31]. Bedomning av
muskular styrka i nedre extremiteter (NE) bor ske med Timed-Stands Test (TST) [32] eller 30-sec
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Chair-Stands Test (CST) [33]. De bada uppresningstesterna liknar varandra genom att patienten
genomfor uppresningar fran en stol, utan att anvdanda handerna som stéd. TST utvecklades for
patienter med myosit men anvands dven vid andra sjukdomstillstand. Vid TST galler det att sa fort
som moijligt gora tio uppresningar. Referensvarden finns for aldrarna 20—85 ar samt férdelat pa kon
vilket gor att testet kan anvandas for att folja styrkan i NE hos en patient under manga ar genom
livet. Nackdelen med TST &r att om patienten inte klarar att genomfora alla tio uppresningar sa
erhalles inget resultat. CST utvecklades for en geriatrisk population. Vid CST ska patienten gora sa
manga uppresningar som mojligt under 30 sekunder. Foérdelen med CST &r att dven om patienten
endast klarar mycket fa uppresningar far man i alla fall ett resultat. Nackdelen ar att det saknas
referensvarden for yngre aldrar.

8.1.4 Kondition

Submaximala konditionstester bér genomfdras pa cykel, till exempel den klassiska 6-minuters
Astrand cykeltest [33] eller pa gaband vid Ebbeling gangtest (ibland felaktigt kallad Minor’s gangtest)
[34]. Utifran klinisk erfarenhet bor Astrand-testet anvandas pa patienter med SSc som ar yngre
och/eller i battre fysisk form medan Ebbeling gangtest ofta tolererats battre hos patienter som &r
aldre/samre fysisk form. Vid val av konditionstest kan resultat fran spirometri, ultraljud av hjartat och
CT-undersokning av lungor (grad av lungfibros/ILD), anamnestiska uppgifter om tidigare FA och
traning och dven resultatet fran FI-2/FI-3 ge vagledning.

Under Astrands cykeltest ska patienten cykla i en viss takt pa en viss belastning under 6 minuter.
Registrering av puls, Sp02, och vid behov blodtryck, sker fére och efter testet, dartill skattas dyspné
och bentrotthet med Borg CR-10-skalan [35] och anstrangningen skattas med Borg RPE-skalan [36].
Nackdelen ar att det for patienter som har dalig kondition och/eller dalig lungfunktion, oavsett det ar
SSc-ILD eller PAH, kan vara svart att slutfora testet. For patienter som &r valdigt tunga och/eller har
problem med ledsmartor i NE kan cykeltestet vara lattare att genomféra.

Ebbeling gangtest har validerats i olika reumatiska sjukdomar [34]. Testet genomfors pa gaband dar
patienten gar i fyra minuter i sjalvvald hastighet mellan 3,2 km/h och 7,2 km/h med noll elevation pa
bandet, darefter fortsatter patienten ga, i samma takt, i ytterligare fyra minuter med 5 % elevation
(uppforsbacke). Registrering av puls, Sp02, och vb blodtryck sker fére och efter testet, dartill skattas
dyspné och bentrotthet med Borg CR-10-skalan och anstrangningen skattas med Borg RPE-skalan
[35, 36]. Resultatet presenteras som L/min. Tyvarr finns inga referensvarden baserat pa alder och
kon.

6-minute walk test (6MWT) [37] &r inte ett konditionstest i egentlig mening, det anses mer vara ett
test som skattar funktionell formaga/kapacitet dar primart resultat dr antal gangna meter, sekundart
erhalls dven Sp02, blodtryck, puls och skattad bentrétthet och dyspné. 6MWT ar framst avsett for
patienter med mattlig-svar paverkan pa hjart-/lungfunktion, till exempel vid SSc-ILD, PAH och
hjartsvikt. BMWT &r ett test som ar lite kontroversiellt inom SSc-kretsar da det hos patienter med SSc
ofta finns manga faktorer, férutom hjart-/lungfunktionen, som kan paverka resultatet, bland annat
hudfibros, led- eller muskelsmarta och muskular funktion [38, 39]. Vardet med testet ar dock att det
hos patienter med nedsatt lungfunktion, oavsett genes, ar ett tolererbart test som kan ge vardefull
information om eventuell progress av lungfunktionsférsamring. Vart att notera ar att vid matning av

Nationellt system

51 " .
for kunskapsstyrning
Halso- och sjukvard

SVERIGES REGIONER | SAMVERKAN



BILAGA 2
Riktlinje for systemisk skleros 2023-01-17

Sp02 bor en pannsensor anvandas. Detta da det ofta ar mycket svart att fa korrekta avlasningar i
fingrarna pa grund av den nedsatt blodcirkulation/RP [40]. Nagellack och hudfibros kan dven det
forsvara avlasning pa fingrarna.

Utdver beddmning av ledrorlighet, muskelstyrka, muskeluthallighet samt konditionstester ar
radgivning om FA och traning samt instruktion i egenstretch viktiga delar av den fysioterapeutiska
behandlingen. Socialstyrelsens indikatorfragor om FA och tréning [41] kan hér vara till bra hjalp for
att skapa diskussion om FA och trédning, hitta lampliga malsattningar och dven anvandas vid
uppfoljningar. | tabell 1 och 2 ses definitioner och allmanna rekommendationer for FA och traning,
samt for dldre och/eller med kroniska sjukdomar anpassade efter [6.]

Allmdnna rekommendationer av Fysisk aktivitet (FA) och traning.

e 150-300 min av FA pa mattlig intensitet varje vecka, >10 min per tillfalle.
eller

e 75-150 min av FA pa hog/mkt hog intensitet av FA och traning, 210 min per tillfille.
eller

e En motsvarande kombination av mattlig och hég/mkt hdg intensitet av FA och traning,
210 min per tillfalle.
plus

e Styrketrdning av de storre muskelgrupperna (ben, rygg, brost, mage och skulder/arm) >2
dagar/vecka.

Ytterligare halsoeffekter kan uppnas genom att férdubbla minuterna ovan.

Rekommendationer av Fysisk aktivitet (FA) och trining for dldre (265 ar) och personer med
kroniska sjukdomar.

e Allmdnna rekommendationer av FA och traning.
eller

e Vid nedsatt hilsa och/eller funktion, medverkan i FA utifran vad individen klarar att
genomfdra baserat pa dennes halsotillstand.
plus

e Minska tiden som spenderas stilla, ersatt den med nagon form av FA (inklusive latt
intensitet).
plus

e Om rorligheten/forflyttningsformagan ar begransad bor balanstraning ske >3 dagar/v.

Ett annat formular som ger patienten mojlighet att sjdlv ange aktiviteter som ar svara att utféra, men
dar man vill férbattra sin formaga att klara aktiviteten ar PatientSpecifik Funktionell Skala (PSFS) [6].
Patienten beskriver vilka aktiviteter som denne hindras att utféra pa grund av aktuella besvar i till
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exempel knan eller rygg, och skattar darefter sin formaga att utféra angiven aktivitet pd en 0-10-
skala.

8.2 Behandling

Alla individer med SSc, oavsett sjukdomssvarighet (hudstramhet, grad av lungpaverkan, led- eller
muskelengagemang) behover fa fordjupade rad och instruktioner angaende fysisk aktivitet (FA) och
traning. Det kan inte nog betonas att FA och traning dr en mycket viktig del av behandlingsarsenalen
vid SSc [6, 7].

Utifran FITT-modellen (Frekvens, Intensitet, Tid och Typ) bor gradvis stegring av FA och traning
initieras, detta ar sarskilt viktigt hos patienter som ar traningsovana och framfor allt hos patienter
med svarare sjukdomspaverkan. Likasa bor anpassning av belastningsnivaer ske vid skov och
forsamringsperioder.

Traning hos patienter med SSc bér innehalla bade moment for att 6ka och bibehalla muskelstyrka,
muskeluthallighet samt aerob funktion och konditionstrdaning. Da manga patienter uppvisar en
pataglig forsamring i muskular uthallighet [42] bor uthallighetstraning med fordel utféras om 15-25
repetitioner/set [6.] Traning kan med foérdel initieras som en serie individuella behandlingar, eller i
grupptraning, pa land eller i bassang, utifran behovet hos den enskilde patienten samt lokala
forutsattningar hos vardgivaren/fysioterapeuten.

Klinisk erfarenhet visar att traning vid SSc underlattas av att traningslokalen garna ar varmare an
brukligt, detta for att minimera riskerna fér RP-attacker, likasa bor vattentemperaturen vid
bassdngtraning vara runt 30—34°C, dven detta for att minska risken av RP-attacker samt forbattra
moijligheten att ta ut rérligheten [6].

Hos patienter med normal — mild lungpaverkan, matt med Medsger-skalan [43], géller samma
riktlinjer for FA och traning som fér normalbefolkningen [44]. For patienter med svarare hjart-
lungpaverkan stalls hogre krav pa anpassning av FITT. Supplementar syrgas for att undvika
desaturation vid FA och traning kan behdévas vid svarare lungpaverkan [6, 45]. Traning av patienter
med svarare lungpaverkan boér ske hos fysioterapeut med SSc-specifik kompetens och/eller
kompetens inom hjart- och karlsjukdomar alternativt lungmedicinska sjukdomar.

Stretching ar en viktig egenbehandling vid SSc, inte bara av hander och fingrar utan dven 6vriga
kroppen bor regelbundet stretchas, lampligen i samband med FA och tréning. Forskning och klinisk
erfarenhet visar att stretch underlattas av varmebehandling, till exempel efter bastu eller tréaning da
muskulaturen och huden ar varm och mer flexibel. Stretching bor regelbundet utféras > 2-3 dagar
per vecka, under 30-60 sekunder per kroppsdel, gdarna synkroniserat med andningen for basta
avslappning [6].

8.2.1 Sjukdomsspecifika rad

Anvandande av traningshandskar minskar risken for RP-attacker vid tréaning da handkontakten med
kall metall minimeras. Traningshandskar forbattrar dven greppet om redskap. Anpassade skor och
sulor underlattar gang och minskar dven fotsmaérta orsakad av artrit i fot och taleder samt minskat
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subkutant fett i fotsulan. Supplementar syrgas kan behovas [6, 45]. Utprovning av syrgas bor ske i
samrad med syrgasmottagning.

8.3 Uppfodljning

Uppfoljning av ledrorlighet, muskelfunktion och kondition beror pa patientens svarigheter och
behov. Efter traningsinterventioner, individuellt eller i grupp, pa land eller i vatten, bor utvardering
ske, foretradesvis med samma testbatteri som anvants vid tidigare undersdkningar och
beddmningar.

Foreslar foljande riktmarken:

e Hos nyinsjuknade patienter med snabbt sjukdomsfoérlopp bor uppfoljning ske var 6:e—12:e
manad.

e Hos patienter med stabilt férlopp bor uppféljning ske med 12—-24-manadersintervall. Fysiska
besok hos fysioterapeut kan vid behov ersattas av telefonuppféljningar, till exempel for att
folja upp ordinationer av Fysisk aktivitet pa Recept, FaR.

e Hos patienter som har skov och/eller progredierande lungpaverkan av SSc-ILD och/eller PAH
bor uppfoéljning ske utifran individens behov.

e Hos patienter med progredierande lungpaverkan bor 6MWT utféras som ett komplement till
ledrorlighets- och muskelfunktionsundersokningar. 6MWT kan d3, vid behov, ersatta
konditionstester som Astrand cykeltest eller Ebbeling gangtest om patienten inte langre
klarar av att genomfora dessa tester.
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9. Kurator

9.1 Bedomning

9.1.1 Psykosocial bedomning

Det psykosociala arbetet innefattar utredning, bedémning och behandling av psykologiska och
psykosociala behov [46].

9.1.2 Paverkan pa livsomraden

Sjukdomen kan paverka ekonomi, boendesituation, arbetssituation, relationer, roller och sjalvbild.
Symtom och besvar som trétthet (fatigue), smarta, somn, nedstamdhet, depression,
utmattningssymtom/stress och angest kan paverka patientens upplevda halsa. Férandrad kroppsbild
och utseendemassiga forandringar kan paverka patientens sjalvkansla [46—48]. Fatigue ar ett av de
mer betydelsefulla omraden som kan drabba ménniskor med kronisk sjukdom som systemisk skleros
[49].

Dessutom paverkas samspel med narstaende, partner och andra sociala kontakter. Patienten och
narstdende kan hamna i kris vid besked om allvarlig sjukdom och har da ett stort behov av stod, bade
emotionellt och socialt [46]. Dessutom ingar samtal om

e hilsa och sjukdom: diagnos/tidigare sjukdom
e uppfattningar om den egna hélsan

e existentiella fragor

e hur det ar att lara sig leva med sjukdomen

e sexuell hdlsa

e traumatiska handelser

e suicidrisk

e tidigare varderfarenhet

e nuvarande problem/fragestéllningar

e forvantningar pad eventuell behandling.

Kuratorns kunskap om den psykosociala situationen har betydelse fér diagnos, behandling och
fortsatt planering for den enskilde patienten. Kuratorn bor ha reumatologisk kunskap da det bidrar
till en battre forstaelse av innebdrden av sjukdomstillstand och behandlingar. Det 6kar kuratorns
moijlighet till adekvata insatser och behandlingar [50].

Kuratorn kan anvanda evidensbaserade bedémningsinstrument och skattningsskalor som ar
anpassade till olika diagnoser eller problemstallningar.

Exempel pa instrument vid sjalvskattning av angest, depression och utmattningsbesvar:

e Hospital Anxiety and Depression scale (HAD) [51].
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e Montgomery Asberg Depression Rating Scale (MADRS) [52].
e Karolinska Exhaustion Disorder Scale (KEDS) [53].

9.1.3 Omstallningsprocess

Att drabbas av systemisk skleros innebar en omstallning och anpassningsprocess och kan initialt
medfdra en upplevelse av forlust eller sorg inom olika livsomraden. Patienten kan uppleva sorg dver
bland annat de kroppsfunktioner som inte langre fungerar, eller av sjukdomen uppkomna
utseendemassiga forandringar. Dessutom tillkommer ett fysiskt lidande och radsla for férsamring
[47, 54]. Omstallningsprocessen handlar om att patienten stegvis anpassar sig, accepterar sin
livssituation och hittar nya livsvarden. Bearbetningen ar en process som pagar i intervaller under
olika lang tid beroende pa personens behov och situation [54]. Det ar viktigt att patienten kdnner att
man lyssnar och man bor normalisera omstallningsprocessen och dess utmaningar for individen.

9.1.4 Forandrad kroppsbild/utseendemdssiga forandringar

Forandrad kroppsbild och utseendemassiga forandringar kan paverka identiteten och sjalvkanslan.
Utseendemaéssiga fordandringar pa omraden sasom hander och ansiktet kar risken for social oro och
undvikandebeteende. Kuratorn behover vara proaktiv och fraga om kanslor angaende kroppsbild och
utseende da det 4r omraden som patienter inte alltid sjalvmant tar upp och kanner sig bekvama att
dela med sig av. Oro 6ver utseendemassiga forandringar behover dock inte korrelera med
sjukdomsbesvarens allvarlighetsgrad [49].

9.1.5 Acceptans och meningsfullhet

Vid kronisk sjukdom kan ett accepterande av situationen vara till hjalp for forbattrad halsa.
Begreppet acceptans innebar att se och sta ut med verkligheten sasom den ar just nu, vilket kan
Oppna upp for att aktivt hitta I6sningar eller forandringar. Att arbeta med identitet och sjalvbild ar
viktigt for att uppna hélsa trots en kronisk sjukdom [55, 56]. Fér 6kad livstillfredsstéllelse behdver
vissa personer mera stod for att finna vagar till ett meningsfullt liv [57, 58].

9.1.6 Sexuell halsa

Den sexuella hélsan kan ses som en integrerad del i varje ménniskas liv och den kommer att paverkas
av sjukdom eller skada men ocksa av andra livshdandelser [59].

Fragor om formaga till forédldraskap, fertilitet, intimitet och sexuell aktivitet finns ofta hos patienter
som nyss blivit sjuka. Individens sjalvbild kan paverkas negativt vid kronisk sjukdom, vilket kan
inverka pa relationer och sexualliv.

Den sexuella hélsan kan bli paverkad av till exempel minskad lust, mediciners paverkan, trétthet,
torra slemhinnor, vaginal smarta och impotensproblematik [49].

Det behover dock inte alltid vara en sjukdom som paverkar sexualiteten negativt. Det ar |att att
"medikalisera” sexualiteten. Det kan finnas positiva férandringar som inte har med sjukdomen att
gora men som kan leda till ett battre sjalvfortroende och ett riktare sexualliv, till exempel att traffa

Nationellt system

56 " .
for kunskapsstyrning
Halso- och sjukvard

SVERIGES REGIONER | SAMVERKAN



BILAGA 2
Riktlinje for systemisk skleros 2023-01-17

en ny partner eller en forbattrad relation till nuvarande partner [59]. Kuratorn bor 6ppna upp for
samtal om sexuell hdlsa, och vid behov kan patienten remitteras till gynekolog eller
sexologmottagning.

9.1.7 Smarta

Kronisk smartproblematik innebar en kdnslomassig utmaning och ar forknippad med risk for nedsatt
livskvalitet, nedstamdhet och social isolering [60]. Mellan 60—83 % av patienterna med systemisk
skleros upplever nagon form av smarta [49]. Interventioner baserade pa KBT ar en central
behandlingsmetod vid smarta. Acceptansbaserade behandlingar sasom ACT och
MBSR/Mindfulnessbaserad stressreduktion har evidens vid kronisk sméartproblematik [47, 60, 61].

Kuratorn bor kunna identifiera riskfaktorer for kronisk smartproblematik for att kunna matcha basta
mojliga vardinsats.

9.2 Behandling

9.2.1 Psykosocial behandling

Psykosocialt arbete innebar att starka individens mojligheter att hantera inre och yttre pafrestningar
genom olika former av stod och behandling [46]. Det innebar ocksa att arbeta for forandringar i den
sociala miljon sa att livssituationen utvecklas gynnsamt [46].

Kuratorn arbetar med olika former av samtalsstod, beroende pa om det handlar om krisstdd,
motivation, insikt och bearbetning, stdd eller information. Psykosocialt stod och behandling bor ha
en direkt koppling till den medicinska vard och behandling som patienten far. Arbetet innefattar
ocksa stod till narstaende. Barns behov ska sarskilt beaktas [50]. Kuratorn anvander sig av flera olika
teori- och evidensbaserade samtalsmetoder [54].

| behandlingsplanen kan kuratorn kombinera praktiska sociala insatser, stod och behandling samt
information, hanvisning, radgivning utifran patientens situation och férmaga. Malet ar att denne ska
kunna leva ett sa bra liv som mojligt med sin sjukdom.

9.2.2 Socialainsatser

En del i behandlingen kan vara att kuratorn utifran patientens behov, situation och férmaga ger
direkt stéd genom sociala insatser. Det kan vara stdd i foraldraskapet, kontakt med socialtjanst,
Forsakringskassan, Arbetsférmedlingen, Patientndmnden med mera.

9.2.3 Psykologisk behandling

Psykologisk behandling syftar till att lindra besvdr med systematiska, psykologiska metoder med stod
i forskning och/eller beprévad erfarenhet. | psykologisk behandling ingar olika psykoterapier sasom
kognitiv beteendeterapi (KBT), psykodynamisk terapi (PDT), Interpersonell terapi (IP) samt systemisk
terapi.
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9.2.4 Kognitiv beteendeterapi

Behandling inom KBT bestar av olika former av tekniker, forhallningssatt och metoder beroende pa
vilka problem som ska behandlas. Behandlingen innebar att pa olika satt kartlagga och
medvetandegora tankar, kdanslor och beteenden, samt att utveckla alternativa férhallningssatt till de
sambanden som kartlagts. Det bor finnas tydliga mal med kontakten. Det &r av vikt att kuratorn
tillsammans med patienten kommunicerar bade forvantningar och ramar for kontakten [47, 55, 60,
62].

Olika metoder kan vara:

e Beteendeaktivering/exponering

e Dagbok/registrering/skattning

e Stressfysiologi. Psykoedukation om stress/aterhamtning.

e ACT (Acceptance and Commitment Therapy) vilket syftar till att 6ka psykologisk flexibilitet
och agera i riktning av valda varderingar [47, 56].

e Mindfulnessbaserad stressreduktion (MBSR) [63] samt Mindful Self-Compassion
(MSC)/Sjalvmedkénsla ar forhallningssatt hjalpsamma vid bland annat stress, sméarta och
angest/nedstamdhet [47, 64, 65].

9.3 Uppfodljning

Klinisk erfarenhet har visat pa vikten av uppféljning de forsta aren efter insjuknande och diagnos for
att medvetandegora och synliggdra de psykosociala paverkansfaktorerna. Detta da bade
sjukdomssymtom och bearbetningsprocessen ar ytterst individuella.

e Kuratorn bor vara proaktiv nar det géller foérvantade sociala och psykologiska konsekvenser
[46, 50].

e Kuratorn bér utifran gjord bedémning och utredning i samrad med patienten foresla [amplig
behandling och pa vilken vardniva.

e Vid indikation pa svar depression, samsjuklighet med andra diagnoser, svar
utmattningsproblematik, angeststorning eller suicidtankar bor remiss skickas till priméarvard
eller psykiatrin for bedémning.
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10. Omvardnad

10.1 Bedomning

Systemisk skleros kan medfora saval fysiska, psykiska och sociala besvar for patienten [66].
Sjukskoterskan bor vid diagnos gora en grundlig omvardnadsbedémning for att identifiera
individuella behov av omvardnad, atgarder och stod.

Utifran vanliga symtom som systemisk skleros kan medféra bor foljande bedémas:

e andningsrelaterade besvar

e cirkulationsbesvar till exempel symtom pa& Raynauds fenomen och avvikande blodtryck

e hudstatus och eventuella sar

e mag-och tarmrelaterade besvar till exempel svaljningssvarigheter, reflux, férstoppning,
diarré och avforingsinkontinens

e riskbedomning for malnutrition

e munhéalsobeddmning och screening av behov av tandvardsformaner

e svarigheter med dagliga aktiviteter

e smarta

e trotthet

e sexuell hdlsa

e familjeplanering

e psykiskt maende

e levnadsvanor.

Vid diagnos bor patienten fa muntlig och skriftlig information om sjukdomen och planerad
behandling. Patienten bor dven fa information om, samt inkluderas i SRQ. Information om
Reumatikerférbundet samt Riksforeningen for systemisk skleros bor lamnas ut.

10.2 Omvardnadsatgirder

10.2.1 Cirkulation

Patienten bor informeras om att undvika att frysa och kla sig varmt, dven pa sommarhalvaret. Vantar
eller handskar kan behévas vid olika hushallssysslor och dagliga aktiviteter for att undvika
Raynaudattacker. Patienter bor fa hjalp att hantera stress, oro och angest da det paverkar
blodcirkulationen negativt. Rokstopp bér motiveras da rokning leder till vasokonstriktion av
blodkarlen. Rokstopp kan underlattas genom stdd i rokavvanjning. Traning, sarskilt konditionstraning,
har rapporterats forbattra blodcirkulationen och dven ha kvarstaende positiv effekt uppemot ett par
dagar efter genomforda traningspass [45,67].
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10.2.2 Hud och sar

Saren ar ofta smartsamma, svarlakta och blir Iatt infekterade. Saren behandlas farmakologiskt med
karlvidgande lakemedel samt analgetika och antibiotika vid behov. Icke-farmakologiska atgarder ar
patientinformation och tidigt insatt sarvard for att minska risken for osteit. Diagnos ska ske pa
reumatologklinik men uppféljande behandling kan ske pa annan vardniva men med krav om
kontinuerlig kontakt med reumatologen. Patienter ska uppmuntras att séka vard tidigt vid
saruppkomst. [66]

Den viktigaste hudvarden &r att foérebygga sar. Huden, framfor allt hander och fotter, bor skyddas for
att undvika trauman och saruppkomst. Varme och rokstopp spelar en viktig roll bade for att
forebygga sar och framja sarlakning [66].

Mjukgorande kramer bor rekommenderas for att starka och skydda hudbarridren och undvika
torrsprickor. Ratt anpassade skor kan férebygga fotsar samt underlatta stdende och gaende da
minskat subkutant fett i fotsulor ar smartsamt. Remiss till ortopedtekniker kan vara av nytta for
utprovning av anpassade skor.

Vid uppkomst av sar ar optimal sarvard en viktig del av behandlingen. Patientundervisning ar
avgorande. Grundprincipen ar att saret ska hallas rent och behandlas med lampligt
omlaggningsmaterial for att bevara ratt fuktighet [66].

TIME-konceptet bor tillampas:

1. Borttagande av vdvnadsnekros (Tissue management).
2. Behandling av Infektion och inflammation.

3. Ratt fuktighet i saret (Moisture balance).

4. Framja epiteltillvaxt [68].

Da ratt fuktighet framjar sarldkningen bor sarskorpor och torra sar mjukas upp. Saren ar ofta
smartsamma och darfor kan bade lokala och systemiska analgetika behdvas i samband med
omlaggning [66]. Sarvarden bor ske i samrad med reumatolog och dermatolog. Broschyren ”Praktiska
rad vid sarbehandling — Systemisk skleros och Systemisk vaskulit” baserad pa klinisk erfarenhet kan
rekommenderas for stdd vid val av forband och omlaggningsmaterial [69].

Patientupplevda forbattringar efter fysisk aktivitet och traning avseende blodcirkulationen och
minskad risk for sar och dven amputation har rapporterats i en svensk publikation [45].

10.2.3 Mag-och tarmbesvar
Gastrointestinala (Gl) besvar ar ett av de vanligast férekommande besvaren vid SSc [70].
Vid svéljningssvarigheter kan patienter radas till att

e 4ta sma och regelbundna maltider
e 3talangsamt
e tugga ordentligt
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e anpassa konsistensen pa mat och dryck
e dricka rikligt till maltider.

Svara svéljningsbesvar kan krava kontakt med logoped [71].

Forutom farmakologisk behandling kan egenvardsrad minska symtom vid reflux. Patienten kan radas
att

e undvika mat med hogt fettinnehall

e sitta uppratt efter maltid

e undvika att dta nagra timmar fore sanggaende

e sova med hojd huvudanda

e undvika att sova pa hoger sida

e minskat intag av juice, kaffe, te, alkohol och choklad [72].

Besvar med Illamaende och krakningar kan bero pa langsam ventrikeltdmning och farmakologisk
behandling kan behovas. Vid besvar med diarréer kan patienter rekommenderas att undvika mat
med hogt fettinnehall, aven laktosfri kost kan minska besvar for en del patienter. Diarré kan bero pa
bakteriell 6vervaxt i tunntarmen och farmakologisk behandling med antibiotika kan behévas [73].
Loperamid som finns receptfritt kan minska diarréernas frekvens. Forstoppning kan behandlas med
milt laxerande lakemedel eller motorikstimulerande lakemedel och patienter bér dven uppmuntras
till ett rikligt vatskeintag [73].

Vid avforingsinkontinens kan kontakt med distriktsskoterska for forskrivning av luktreducerande
inkontinenshjalpmedel och remiss till bickenbottenmottagning behdvas. Fysisk aktivitet och tréning
kan forbattra Gl-funktionen [74].

10.2.4 Malnutrition

Vid SSc finns en 6kad risk fér malnutrition. Det ar darfor av stor vikt att riskbedoma patienter for
undernaring och utreda bakomliggande orsak. Orsakerna till malnutrition vid systemisk skleros kan
vara manga till exempel svéljningssvarigheter, reflux, krakningar och muntorrhet. Depression, angest
och trotthet kan orsaka nedsatt aptit. Nedsatt handfunktion eller digitala sar kan paverka férmagan
att ata och forbereda maltider.

Dietist bor kontaktas vid malnutrition och arbetsterapeut vid problem med handfunktion. Ett
observandum &r att patienter med SSc som pabdrjar/dkar intensiteten vid traning ofta behéver 6kat
kaloriintag. Vid svar malnutrition kan enteral nutrition eller parenteral nutrition bli aktuell [75].

10.2.5 Munhalsa

Muntorrhet 6kar risk for karies och tandlossning. Nedsatt gapféormaga kan dven forsvara rengoring av
tander och munhala. Patienten bor informeras om vikten av munhygien och regelbunden kontakt
med tandldkare och tandhygienist [75]. Vid kontakt med tandhalsa kan anvandande av instrument
anpassade for barn underlatta undersokning och behandling. Patienter med muntorrhet boér
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rekommenderas salivstimulerande produkter. Massage och stretching av hud och ansiktsmuskulatur
kan bidra till férbattrad gapformaga [74].

10.2.6 Smarta

Ledsmaérta, muskelsmarta, huvudvark, sarsmarta, svaljningssmarta, smarta vid RP och
brostkorgssmarta ar nagra typer av smarta som kan forekomma vid SSc. D& smaérta vid SSc ofta ar
multifokal kan flera behandlingsalternativ behovas:

o farmakologiska till exempel antiinflammatoriska och karlvidgande behandlingar
e varmebehandling vid RP
o fysisk aktivitet och traning [7].

Smartan kan leda till forsamrat psykiskt maende med depression och samre livskvalitet [5, 76]. Det ar
darfor av vikt att uppmarksamma och férsoka behandla smartan.

10.3 Samordning

Initiera kontakt med kurator i teamet fér bedémning och behandling vid trotthet, nedsatt psykiskt
maende samt vid stod vad galler sexuell hdlsa och familjeplanering.

10.4 Uppfoljning

Aterbesok till sjukskoterska bor ske fysiskt eller via telefon cirka 4 veckor efter behandlingsstart och
diagnos, eller tidigare vid behov. Darefter utifran patientens behov, samt i samband med arliga
lakarbesok.

Vid aterbesok till sjukskoterska bor foljande tas upp:

e |dkemedelsbehandling, féljsamhet och eventuella biverkningar
e omvardnadsbehov och atgarder (se omvardnadsbedémning)
e behov av information och stéd kring sjukdom, behandling, egenvard och levnadsvanor.
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