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SYSTEMISK SKLEROS -

VARFOR BLIR MAN ANDFADD?

Systemisk skleros (aven kallad sklerodermi) ar en ovanlig reumatisk bindvavssjukdom, som karakteriseras av forandrat immunforsvar, forsamrad
blodcirkulation och okad bindvavsproduktion i hud och inre organ. Lungan ar paverkad i varierande grad hos nastan alla patienter med systemisk
skleros. Fortjockning av lungvavnad och karlvagg forsamrar upptaget av syre och leder till andfaddhet.

*Systemisk skleros: Hur
vanligt och allvarligt ar det?
Varje ar insjuknar cirka 100
personer 1 systemisk skleros 1
Sverige. Tioarsoverlevnaden ar
40-90 % beroende pa svarig-
hetsgrad och kon. Lungpaver-
kan ar den vanligaste orsaken

till for tidig dod.

FIGUR 1) Raynauds fenomen

Overgdende cirkulationsstorning i vinster
langfinger

Hur insjuknar patienterna?
Vid systemisk skleros ar sjuk-
domsforloppet initialt smyg-
ande och sjukdomen ar svar att
upptacka pa ett tidigt stadium.
Patienterna drabbas i vuxen
alder av en okad kanslighet

for kyla i fingrar, Raynauds
fenomen (Figur1). De sma
blodkarlen drar ihop sig vid
kyla och cirkulationen till
vavnaden forsamras over-
gaende. Raynauds fenomen
forekommer aven i inre organ.

Senare, ibland efter manga
ar, upptrader hudfortjockning
och lungsymtom med andfadd-
het och hosta. Lungfunktionen
forsamras i takt med att bind-
vavsinlagring (fibros) i lungan
okar och/eller blodtrycket
1 lungan stiger (pulmonell
hypertension). Eftersom
lungorna har stor overkapacitet
kan sjukdomsutvecklingen
vara langt framskriden nar
sjukdomen upptacks.

FIGUR 2) Nagelbandsmikroskopi

A: Frisk individ
Kapilldarerna dr tunna, gracila
och regelbundna

B: Patient med systemisk skleros
Kapilldrerna dr forstorade, oregelbundna
och farre

FIGUR 3) Mekanism bakom andfaddhet vid systemisk skleros
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Vad hander i1 kroppen?
Bindvavens normala funktion

ar att ge kroppens vavnader
elasticitet, stod och hallfast-

het. Vid sarlakning bildas det

ofta sma arr som haller ihop

vavnaden med viss stelhet som

foljd. Vid systemisk skleros
avslutas inte den naturliga

sarlakningsprocessen och stora
mangder bindvav bildas i hud

och lunga.

Av okand orsak skadas endo-

telcellerna som beklader in-
sidan av blodkarlen och blod-
cirkulationen paverkas med
forsamrad syresattning av

vavnaderna som foljd. Inflam-

matoriska celler aktiverasi

blod och i vavnad. Dessa
utsondrar signalamnen som i
sin tur paverkar endotelceller-

B: Patient med
systemisk skleros
e Bindvavsinlag-
ringenilungan
okar och vayv-
naden blir
mindre elastisk

e Hogerhjartat
forstoras till
foljd av tryck-
stegring i lung-
karlen

» Syresdttningen
av kroppen
forsamras

na och aktiverar bindvavsceller-
na, fibroblasterna. Endotel-
celler och fibroblaster vaxer till
for att forsoka reparera skadan

1 blodkarlen. Balansen mellan
tillvaxt och celldod hos endotel-

celler och fibroblaster ar rubbad.

Karlforandringar upptrader
i alla vavnader och kan ses vid
mikroskopi av de sma karlen 1
nagelbanden (Figur 2). Karl-
vaggen fortjockas och karlen
fortrangs.

Bindvaven okar i lungorna
som blir stela. Gasutbytet for-
samras mellan blod och lufti
de sma lungblasorna.

Stelheten i lungvavnaden och
karlen leder till okad patrest-
ning pa hogerhjartat vilket
leder till svikt av hogerhjartat

(Figur 3).

Hur kan lungengagemanget
vid systemisk skleros
studeras?
Lungfunktionstester och skikt-
rontgen av lungorna (Figur 4) ar
tva tillgangliga men otillrack-
liga undersokningsmetoder for
att identifiera patienter med
allvarliga lungkomplikationer.
Metoderna kan inte sakert
avgora vilka patienter som kom-
mer att ha nytta av behandling.

Vad kan vi gora

for patienterna?

Behandling sker med immun-
dampande lakemedel, cell-
gifter och karlvidgande lake-
medel. I gynnsamma fall kan
forsamringen bromsas.

Vilket ar syftet med var

forskning och utmaningen

for framtiden?

Var forskning gar ut pa att
na okad forstaelse for nyckel-
processerna vid uppkomst av
karl- och bindvavsforandringar
vid systemisk skleros. Vi vill
forbattra diagnostiken samt
fa fram och utvardera nya
behandlingar.

Med experimentella cell-
odlingsforsok analyserar
vi hur blod fran patienter
paverkar tillvaxt av endotel-
celler och fibroblaster samt
produktion av bindvav. Med
kliniska uppfoljningsprogram
forsoker vi forbattra identi-
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A: Frisk individ
Lungvavnaden dr gracil och fylld av luft
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fieringen av patienter med lung-
paverkan vilka ar i behov av

behandling. Att hitta nya lake-

medel som minskar lungpaver-
kan, och som darmed forbattrar
overlevnaden, ar angelaget for
denna sallsynta reumatologiska
sjukdom - systemisk skleros.

FIGUR 4) Skiktrontgen avlungor
(tvdrsnitt)

(svart)

B: Patient med systemisk skleros

Lungvadvnaden har ersatts av bindvay,

fibros (vitt). Strukturen av lungvavnaden
har blivit grovre och antagit ett bikupe-
liknande utseende




