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SAMMANFATTNING 
Systemisk skleros är en sällsynt reumatologisk sjukdom som medför betydande lidande för 
patienterna. Dessa behöver multimodalt teamomhändertagande. Det rekommenderas därför 
ett nära samarbete med vårdenheter som har team med erfarenhet av patienter med systemisk 
skleros och berörda organspecialister. Läkemedelsbehandlingen för systemisk skleros 
baseras på vasodilaterande, immunmodulerande och anti-fibrotiska läkemedel. 

 

Följande behandlingsstrategier rekommenderas för behandling av 

DIGITALA SÅR 

- Kalciumkanalblockerare eller fosfodiesterashämmare  
- Tillägg av endotelinreceptor-antagonisten bosentan 
- Tillägg av prostacyklinanalogen iloprost (dock även tidigare vid hotande sår) 
- Överväg botulinumtoxin-A injektioner vid refraktära sår 

 
HUDFIBROS 

- Mykofenolat mofetil eller metotrexat,  
- Tillägg av rituximab till mykofenolat mofetil eller metotrexat 
- Autolog stamcellstransplantation eller cyklofosfamid 
- Eventuellt intravenösa immunoglobuliner 

 
ARTRIT 

- Metotrexat och tillägg av lågdos prednisolon (vid skov) 
- Tillägg av rituximab eller tocilizumab eller abatacept 

 
 

INTERSTITIELL LUNGSJUKDOM 

- Mykofenolat mofetil eller rituximab; eventuellt cyklofosfamid 
- Tillägg av rituximab till mykofenolat mofetil 
- Tillägg av nintedanib till mykofenolat mofetil/rituximab 
- I utvalda fall tillägg av tozilizumab till mykofenolat mofetil 
- Lungtransplantation  

 

RENAL KRIS 

- Angiotensin converting enzym hämmare 
- Eventuellt plasmaferes eller eculizumab 

 

GASTRO-INTESTINALA MANIFESTATIONER 

- Reflux: omeprazol, esomeprazol eller lansoprazol 
- Motilitetsfrämjande: Metoklopramid eller erythromycin 
- Obstipation: movicol, linaclotide eller prucalopride 
- Diarré: loperamid 
- Bakteriell överväxt: rifaximin, ciprofloxacin, metronidazol 
- Eventuellt intravenösa immunoglobuliner 
- Andra gastrointestinala manifestationer  
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BAKGRUND 
Systemisk skleros är en komplex, heterogen och sällsynt reumatologisk sjukdom (incidens 19 
per miljon, prevalens 305 per miljon [1]) som medför ett betydande lidande för dessa patienter 
och stora kostnader för samhället avseende sjukvård, läkemedelsbehandling, arbetsbortfall 
och inte minst för tidig död [2, 3]. Det rekommenderas därför att patienter med systemisk 
skleros sköts på eller i nära samarbete med universitetssjukhus eller vårdenheter där det finns 
vårdteam (reumatologer, sjuksköterskor, fysioterapeuter, arbetsterapeuter, kuratorer) och 
berörda organspecialister (lungläkare, hjärtläkare, thoraxradiologer, gastroenterologer) med 
erfarenhet av patienter med denna sjukdom, som kräver multimodalt teamomhändertagande.  

 

Denna skrift fokuserar på läkemedelsbehandling av sjukdomsmanifestationer vid systemisk 
skleros. Utöver läkemedel, finns ett flertal viktiga aspekter att beakta i behandlingen av 
patienter med systemisk skleros, som tas upp inom vårdprogrammet och nationella riktlinjer 
för systemisk skleros men ej i detta dokument. Fördjupning av behandling av pulmonell arteriell 
hypertension (PAH) har inte tagits upp.  Behandling av PAH vid systemisk skleros sköts av 
hjärt- eller lungspecialister med speciellt intresse för PAH vid universitetssjukhusen, i enlighet 
med de europeiska rekommendationerna för behandling av pulmonell hypertension från 2022 
[4]. Vårdprogrammet för systemisk skleros, som tagits fram av Swedish Scleroderma Study 
Group (SSSG), och nationella riktlinjer för systemisk skleros ger vägledning om handläggning, 
utredning och behandling av sjukdomens samtliga manifestationer. 

Genomgång av behandlingsrekommendationerna för systemisk skleros har tagit avstamp från 
EULAR rekommendationer (uppdaterat 2023, litteraturgenomgång tom 230331) [5], 2024 års 
Guidelines från British Society for Rheumatology (litteraturgenomgång tom 230731) [6], 
uppdaterade rekommendationer av UK Scleroderma Study group rekommendation för digitala 
sår 2019 [7], behandlingsalgoritmen av Scleroderma algorythm group (Scleroderma clinical 
trials consortium och Canadian Scleroderma research group) 2018 [8], franska 
rekommendationer för behandling av systemisk skleros 2021 [9] samt pubmed genomgång 
och granskning mellan 2014-01-01 och 2024-11-15. Sjukdomens sällsynthet gör också att 
antalet behandlingsstudier med fokus på manifestationer av systemisk skleros är begränsade. 
Övervägande avseende läkemedelskostnader och patientnytta har gjorts i möjligaste mån. 
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Figur 1. Flödeschema för behandling av digitala sår vid systemisk skleros. Första linjens behandling är 
kalciumkanalblockerare eller fosfodiesterashämmare. Vid fortsatt refraktär sårläkning eller 
återkommande sår adderas endotelinreceptorn bosentan. Prostacyklinanaloger som ges som infusion 
läggs till vid fortsatt refraktär sårläkning men ges även tidigare vid gangrän eller uttalat ilskna sår där 
fingret är hotat. Subkutana injektioner med Botulinumtoxin kan övervägas vid svårläkta sår. Dessa bör 
ges inom specialistenhet med vana av denna terapi. vad = varannan dag. 
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DIGITALA SÅR  
Digitala sår - bakgrund och rekommendation 
Digitala sår på fingrar eller tår är en vanlig manifestation som uppstår huvudsakligen till följd 
av dålig cirkulation på småkärlsnivå. Kvalificerad sårvård [10, 11] optimal smärtlindring [12, 13] 
och vid behov antibiotikabehandling beskrivs i vårdprogrammet för systemisk skleros och utgör 
basen för behandling av digitala sår. Det har varit svårt att påvisa behandlingseffekt av 
kärlvidgande läkemedel vid digitala sår, eftersom kvalificerad sårvård i många fall leder till 
sårläkning [14]. Ett flertal nya guidelines [6] och rekommendationer [5, 15-17] samt två 
systematiska sammanställningar [18, 19] har tagits i beaktande och kompletterats med egna 
sökningar. Hänsyn har även tagits till synpunkter inom SSSG som påpekat svårigheterna med 
att förskrivning nifedipinpreparat, som nu endast finns tillgänglig via licens (daterat 241204), 
och toleransproblem i form av autonom dysfunktion med kalciumkanalblockerare (Ca-
antagonister). 

 

För behandling av digitala sår rekommenderas insättning och/eller optimering av Ca-
antagonister, såsom nifedipin, felodin eller amlodipin eller fosfodiesterashämare såsom 
sildenafil eller tadalafil. Vid otillräcklig effekt eller återkommande sår rekommenderas tillägg 
av endotelinreceptor antagonisten bosentan. Vid otillräcklig effekt eller biverkningar 
rekommenderas tillägg av intravenösa prostacyklinanalogen iloprost. Valet att rekommendera 
bosentan före Ilomedin är baserat på förväntat lägre sjukvårdskostnader för behandling med 
Bosentan jämfört med Ilomedin [20]. Vid behandlingsresistenta sår kan botulinumtoxin-A 
injektion övervägas. 

 

Sårläkning 
Kalciumkanalblockerare (Ca-antagonister) 
Ca-antagonister är förstahandsval för att motverka Raynauds fenomen och främja kärlvidgning 
vid systemisk skleros [5, 6]. Flest studier har genomförts med Ca-antagonisten nifedipin 
(Adalat). Den högsta tolerabla dosen ska eftersträvas. Ifall att Adalat inte finns tillgänglig kan 
licenspreparat Nifedipin 10, 20, 30 eller 60 mg rekvireras från utlandet. Patienten får stegvis 
ökar dygnsdosen i steg om 10 mg var 2 - 3 veckor till upp emot 60 - 80 mg/d. Sårproblematik 
uppträder dock frekvent trots behandling med nifidepin och en stor australisk prospektiv studie 
har nyligen indikerat att tilläggsbehandling utöver kalciumanagonister behövs vid fingersår 
[21]. Två mindre randomiserade kontrollerade studier (RCT) studerade effekten av nifedipin 
respektive iloprost (Ilomedin) på sjukdomsmanifestationer hos patienter med systemisk 
skleros. I dessa studier minskade antalet sår efter behandling med båda preparaten jämfört 
med innan studiestarten. Både nifidepin och iloprost minskade såren i liknande utsträckning. 
Biverkningar av nifidepin förekommer i form av bensvullnad och reflux.  Lyhördhet krävs också 
avseende manlig potens som kan påverkas negativt av nifedepin. Nifidepin finns nu endast 
tillgänglig på licens av generiskt preparat. Licensen ansöks om via KLAS (KLAS • E-
hälsomyndigheten (ehalsomyndigheten.se)) Separat recept skickas elektroniskt. Ca-
antagonisterna felodipin och amlodipin har empiriskt använts som alternativ till nifedipin och 
kan provas. Studier saknas dock avseende behandling av systemisk skleros relaterade sår 
eller Raynauds fenomen med felodipin eller amlodipin. Dessa preparat ges i regel en gång 
dagligen.  

 

Fosfodiesterashämmare 
Fosfodiesterashämmare, särskilt sildenafil, rekommenderas nu som andrahandspreparat för 
kärldilatation av Raynauds fenomen vid systemisk skleros [5, 6]. Sildenafil eller tadalafil 

https://www.ehalsomyndigheten.se/yrkesverksam/klas/
https://www.ehalsomyndigheten.se/yrkesverksam/klas/
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används vid behandling av digitala sår. Tre randomiserade placebo-kontrollerade studier som 
studerade effekten av fosfodiesterashämmare på Raynauds fenomen, visade även tendenser 
till förbättrad sårläkning i fosfodiesterasgruppen hos de få patienterna med digitala sår [22-24]. 
Subgruppsanalysen nådde dock inte signifikanta resultat troligen på grund av att studierna 
hade inkluderat för få patienter. Däremot har en meta-analys av den sammanlagda effekten 
från dessa tre studier kunnat visa att sårläkningen främjades av behandling med sildenafil [25]. 
I en senare intention-to-treat studie avseende sildenafils effekt på sårläkning nåddes inte 
slutmålet, delvis på grund av oväntat hög spontanläkning i placebogruppen [14]. Ett signifikant 
lägre antal sår sågs dock efter 8 och 12 veckor i sildenafilgruppen. Detta stämmer också med 
erfarenhet från klinisk praxis inom SSSG gruppen. Man eftersträvar högsta tolerabla dos. 
Upptrappningen sker med 1 tablett var 3:e dag till en målnivå av 20 - 60 mg 3 gånger dagligen. 
Man har också visat att fosfodiesterashämmaren tadalafil 20 mg varannan dag, som 
tilläggsbehandling till kalciumkanalhämmare, främjar sårläkning [24]. Läkemedelspriset 
varierar stort mellan olika generiska preparat för fosfodiesterashämmare. Förpackningar som 
ingår i högkostandsskyddet bör väljas i första hand. Vänstersidig hjärtsvikt bör uteslutas med 
ultraljud av hjärtat före insättning. 

 

Prostacyklinanaloger 
Behandling med prostacyklinanalogen iloprost (Ilomedin) har använts länge i Sverige för 
behandling av svåra Raynauds fenomen och sår. Effekten på sårläkning stöds av placebo-
kontrollerade RCT [26] och en Cochraneanalys [27]. Effektstorleken (effect size) för 
sårläkningen var 23.17 [2.20, 243.52] till fördel för iloprost jämfört med placebo [26, 28]. I en 
senare metaanalys nådde iloprostbehandlingen inte signifikans för sårläkning (Z = 1.75, p = 
0.08) [25] däremot för förebyggande av sår (se nedan). Iloprost har traditionellt ofta givits som 
infusion om 50 mikrogram intravenöst 3 dagar i följd var 6:e vecka i Sverige. Genomgång av 
data från Italien och Frankrike indikerar att omgångar av 5 eller fler dagar per månad har givits 
till patienter med ogynnsamma faktorer såsom anti-Scl-70 antikropp och/eller late skleroderma 
pattern vid nagelbandsmikroskopi [29, 30] och kan eventuellt förkorta sårläkningstiden [30]. 
Huvudvärk är vanligt under iloprostbehandling och blodtryckskontroller behöver genomföras 
frekvent. 

 

Det finns hittills inga studier som jämfört effekten mellan fosfodiesterashämmare och den 
intravenösa prostaglandinanalogen iloprost. Fosfodiesterashämmare har dock blivit vanligare 
i praktiken eftersom samhällskostnader kan minskas genom undvikande av intravenös 
prostaglandinbehandling på sjukvårdsinrättning och därmed minskad sjukfrånvaro. En del 
patienter är i behov av både kalciumkanalblockerare, fosfodiesterashämmare och intravenös 
prostaglandinanalog. I dessa fall läggs antingen först fosfodiesterashämmare (exempelvis 
sildenafil eller taldafil) eller intravenös prostaglandinanalog (iloprost) till Ca-antagonist 
(exempelvis nifedipin eller felodipin). Vid fortsatt otillräcklig effekt kan alla tre 
verkningsmekanismerna kombineras. En färsk genomgång av läkemedelsförskrivning för 
digitala sår inom EUSTAR visar att många patienter endast står på ett läkemedel [31]. Det 
finns god empiri i Sverige för kombination av flera läkemedel från de 3 läkemedelsgrupperna 
vid otillräcklig effekt av ett läkemedel. Ca-antagonist tas ej de dagar som ilomedininfusion ges 
eftersom samtidigt intag av Ca-antagonist kan leda till ökad frekvens av biverkningar under 
ilomedininfusionen. Det görs inget uppehåll med fosfodiesterashämmare eller 
endotelinreceptorhämmare. 

 

JAK hämmare 
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Två publikationer beskriver sårläkning vid användning av Tofacitinib (n = 12) [32] och 
Baracitinib (n = 4) [33]. Ingen erfarenhet avseende behandling av fingersår med JAK hämmare 
finns inom SSSG för närvarande. 

 

 

Förebyggande av sår 
Hos patienter med upprepade sår behöver man alltid utesluta om det finns andra orsaker till 
såren, framför allt storkärlssjukdom. 

Prostacyklinanaloger 
Man har i en metaanalys visat att behandling med den intravenösa prostaglandinanalogen 
iloprost kan minska frekvensen av digitala sår (Z = 2.18, p = 0.03) [25]. 

Endotelinreceptor-antagonister 
Endotelinreceptor-antagonisten bosentan har i två RCT visats kunna förebygga sårrecidiv men 
hade ingen effekt på sårläkningen [34, 35]. Man kan således överväga att ge bosentan till 
patienter som fortsätter att få sår trots behandling med kalciumkanalhämmare, 
fosfodiesterashämmare och prostaglandinanalog. Vänstersidig hjärtsvikt bör uteslutas med 
ultraljud av hjärtat före insättning. Behandling ges med 62,5 mg x 2 i en månad och ökas sedan 
till 125 mg x 2. Noggrann kontroll av levertoxicitet är viktig.  

 

 

Refraktära sår 
Botulinumtoxininjektioner 

Vid svårläkta sår och/eller svårigheter att tolerera kärlvidgande behandling är injektion av 
Botuliumtoxin-A vid fingerroten ett alternativ som kan provas. Det vetenskapliga underlaget är 
dock begränsat och motsägelsefullt, och är sammanfattat i referenser [15], [19]. Flera 
fallrapporter tyder på gynnsam effekt av botulinumtoxin-A injektioner på sårläkning. Det finns 
klinisk erfarenhet inom SSSG som tyder på gynnsam effekt av botulinumtoxin-A injektioner på 
läkning av digitala sår. Behandlingserfarenheter inom SSSG baserar sig på en injektionsteknik 
som skiljer sig från ovan beskrivna RCTn. Osäkerhet råder avseende vilket som är det mest 
optimala behandlingssättet avseende injektionsteknik, dos och timing [19]. 

Risk finns för övergående paralys av muskulatur i handen. Injektioner kan vara smärtsamma 
men smärtan är endast procedurrelaterad. Behandlingen ska endast utföras av personal vid 
specialistenhet som är van vid att ge injektioner med botulinumtoxin till patienter med 
systemisk skleros. 

 

 

Kärlvidgande läkemedel och graviditet 
Graviditet ska inte påbörjas vid behandling med bosentan.Det är därför viktigt med information 
om noggrannhet med preventivmedel. Vid behov av kärlvidgande läkemedel under graviditet 
bör kontakt tas med specialistmödravården för diskussion. 
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Figur 2. Flödeschema för behandling av hudfibros vid systemisk skleros. Första linjens behandling är 
immundämpande behandling med antingen mykofenolat mofetil (MMF) eller metotrexat (MTX). Vid 
otillräcklig effekt adderas anti-B cells behandling med rituximab. Vid otillräcklig effekt övervägs 
behandling med autolog stamcellsterapi eller cyklofosfamid följd av behandling med MMF eller MTX. 
Intravenösa immunoglobuliner kan övervägas som tillägg vid kontraindikation eller svikt av övrig 
behandling. 
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HUDFIBROS 
Hud - bakgrund och rekommendation 
Hudfibros vid systemisk skleros av diffus kutan typ kan progrediera snabbt och vara mycket 
handikappande. Snabbt progredierande hudengagemang i början av sjukdomen är associerad 
med ökad mortalitet och engagemang av inre organ, såsom hjärta och lungor [36]. Sjukdomens 
naturliga förlopp med utveckling av hudatrofi och sedan minskning av hudstramheten gör det 
svårt att tolka resultat av interventionsstudier. Trots det naturliga förloppet av hudsklerosen, är 
det viktigt att behandlingen initieras tidigt i de fall det finns indikation för att minska sena skador 
och funktionsnedsättning såsom kontrakturer. 
 
För behandling av hudfibros rekommenderas mykofenolat mofetil (MMF) eller metotrexat 
(MTX). Vid snabbt progredierande hudfibros rekommenderas tillägg av rituximab. Vid 
otillräcklig effekt hos patienter med snabbt progredierande hudengagemang utan allvarligt inre 
organengagemang kan autolog stamcellstransplantation (ASCT) övervägs. Behandlingen 
ska övervägas tidigt i sjukdomsförloppet (högst 4-5 år sedan sjukdomdebut), innan svåra inre 
organengagemang tillkommer. Även cyklofosfamid intravenöst kan övervägas vid snabbt 
progredierande sjukdom. Intravenösa immunoglobuliner (IvIG) har främst använts som 
tilläggsbehandling hos patienter med systemisk skleros med refraktär sjukdom. 
Kortisonparande effekt har observerats. IvIG kan således övervägas som tillägg till patienter 
som inte svarat på behandling med MMF eller MTX där patienterna ej är aktuella för behandling 
med rituximab, ASCT eller cyklofosfamid.  
 
Konventionella DMARDs 
Immunomodulerande terapier har sedan länge använts i klinisk praxis, och det finns stöd för 
det av varierande evidensgrad. T.ex. rapporterade en liten (n=29) RCT redan 1996 minskad 
total skin score hos patienter som behandlades med MTX (15-25 mg/v) jämfört med patienter 
som fick placebo [37]. Det finns ett antal retrospektiva undersökningar som stödjer användning 
av andra immunsuppressiva läkemedel som tex MMF för behandling av hudskleros [38, 39]. 
Dessutom visar post-hoc-analyser från de randomiserade kliniska studierna Scleroderma Lung 
Study I och II förbättrade modifierade Rodnan-skin scores (mRSS) för både MMF och 
cyklofosfamid efter 24 månader [40]. Cyklofosfamid ger en liknande förbättring i mRSS som 
MMF, men är förknippad med en betydande risk för biverkningar, särskilt leukopeni [41]. På 
grund av biverkningsprofilen rekommenderas därför cyklofosfamid inte som 
förstahandsbehandling.   
 
Ett observandum är att en stor europeisk observationell studie (n=326) inte kunde påvisa 
någon signifikant skillnad beträffande hudengagemang hos patienter med tidig systemisk 
skleros av diffus kutan typ i någon av behandlingsarm (MTX, MMF, cyklofosfamid, ”ingen 
behandling”) 24 månader efter behandlingens start [42]. Trots detta rekommenderas 
immunosuppressiv behandling för patienter med progredierande hudskleros eftersom 
immunosuppression visats bidra till minskad mortalitet [43, 44].  
Det kan krävas mångårig behandling med DMARDs avseende hudengagemang. Det har 
visats att hudprogress kan ske efter avslutad behandling (eller minskad dos) med MMF [45, 
46].  
 
Biologiska DMARDs 
Behandling med rituximab skall övervägas vid progredierande hudfibros. I en RCT har det 
visats att mRss hos patienter som behandlades med rituximab (två 1g doser med 2 veckors 
mellanrum) minskade 24 veckor efter interventionen till skillnad från patienter som fick placebo, 
där mRss ökade [47]. Effekt ses även i förlängningsstudien efter 48 veckor [48]. Skillnaden var 
signifikant och kliniskt relevant. Denna studie är dock gjord enbart på japansk population, vilket 
gör att resultat bör tolkas med viss försiktighet. Till stöd för rituximab behandling finns även 
observationella studier [49, 50] och en multicenter open-label okontrollerad studie [51]  
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Autolog stamcellstransplantation 
ASCT kan övervägas vid snabbt progredierande hudfibros trots aktiv behandling. ASCT har 
haft mycket bra effekt på bl.a. mRss i flera RCTs [52, 53] och systemisk skleros av diffus kutan 
typ med snabbt progredierande hudengagemang är indikation för ASCT i bl.a. USA [54]. Trots 
att den initiala behandlingsrelaterade mortaliteten i ASCT patientgrupperna var signifikant 
högre jämfört med patienter som behandlats med cyklofosfamid, bör ASCT övervägas för 
patienter med snabbt progredierande hudengagemang som har hög risk för svårt engagemang 
av andra organ [55]. Behandling med ASCT utförs enbart vid två centra i Sverige (Karolinska 
universitetssjukhuset och Skånes universitetssjukhus) inom ramen av högspecialiserad vård. 
Patienter som är möjliga kandidater för ASCT skall remitteras dit för bedömning. Erfarenhet av 
stamcellstransplantation för patienter med systemisk skleros är begränsad i Sverige. 

 

Intravenösa Immunoglobuliner 
IvIG kan övervägas som tilläggsbehandling hos patienter med systemisk skleros med refraktär 
sjukdom. Dock är evidensen för behandling med IvIG på hudindikation begränsad. Litteraturen 
avseende IvIG behandling vid systemisk skleros har sammanställts i två systematiska 
litteraturgenomgångar [56-58]. Avseende hudmanifestationer inkluderades 11 studier med 
sammanlagt 344 patienter. Sammanställningen visar genomgående en förbättring av mRSS 
efter upprepade behandlingar med IVIG. 2g/kg/månad har givits främst mellan 6 och 12 
månader upp till drygt 2 år. Därutöver finns det ett flertal fallbeskrivningar som beskriver 
gynnsam effekt på mRss vid tillägg av IvIG till sviktande standardbehandling. Genomgången 
påpekar risken av bias särskilt avseende patienturval och ”confounding” eftersom de flesta 
studierna är av retrospektiv karaktär och endast en RCT är genomförd. Det rekommenderas 
att IvIG ges totalt 2g/kg kroppsvikt per månad med administration á 0,4g/kg kroppsvikt per dag 
i 5 dagar. Upprepade behandlingar har oftast visat effekt på mRss antingen som stabilisering 
eller förbättring av hudfibrosen. En kortisonsparande effekt har observerats.   

 
JAK-hämmare 
Evidensen för användning av JAK-hämmare vid behandling av hudsymtom vid systemisk 
skleros är begränsad. En meta-analys vilken inkluderade 9 studier (59 patienter totalt, där 47 
fick tofacitinib och 12 baricitinib) har visat förbättring i mRSS score (-5 till -25 poäng från 
baseline, median -10) [59]. 
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Figur 3. Flödeschema för behandling av artrit vid systemisk skleros. Första linjens behandling är 
immundämpande behandling med metotrexat. Vid otillräcklig effekt adderas antingen anti-B cells 
behandling med rituximab eller hämning av IL-6 signalering med tocilizumab eller hämning av CTLA-4 
signalering med abatacept. Skov behandlas med lågdoskortison. 
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ARTRIT  
Artrit - bakgrund och rekommendation 
Ledengagemang är vanligt förekommande vid systemisk skleros, ofta i form av artralgier och 
stelhet. Ultraljudsundersökning kan bekräfta förekomst av synovit eller tenosynovit i upp till 
50%, respektive 30% av fallen. I avsaknad av kliniska prövningar med immunomodulerande 
behandling mot artriter hos systemisk skleros patienter, utgörs behandlingsrekom-
mendationerna av expertkonsensus [8] och studier med lågt antal patienter, oftast 
okontrollerade studier [60]. Fallrapporter, fallserier eller små retrospektiva fall-kontrollstudier 
dokumenterar användning av klassiska DMARD eller biologisk behandling.  

Rekommendationen för behandling av artrit hos patienter med systemisk skleros är i första 
hand metotrexat (MTX), lågdos prednisolon kan övervägas vid skov. Nästa steg i 
behandlingstrappan utgörs av rituximab, tocilizumab och abatacept. 

 

DMARD 
Den generella expertrekommendationen är att behandlingen initieras i första hand med MTX, 
i analogi med reumatoid artrit [5]. Lågdos kortison motsvarande prednisolon <10 mg/dag 
används med försiktighet på grund av risken för renal kris vid högre doser hos denna 
patientgrupp. Det saknas underlag för hur länge varje behandlingssteg i trappan bör fortgå före 
utvärdering. Handläggningen bör individualiseras beroende på svårigheten av patientens 
ledsymtom och andra organmanifestationer. Det finns även fallrapporter som beskriver effekt 
på artritsymptomen för leflunomid [9, 61] och plaquenil. Det finns empirisk erfarenhet inom 
SSSG att behandla artriter med azathioprin.  

 

Biologiska DMARD 
Tocilizumab och abatacept har visats minska antalet ömma och svullna leder, stelhet och 
smärta, i en liten observationell studie av systemisk skleros patienter med artrit (15, respektive 
11 patienter behandlade med tocilizumab, respektive abatacept) [62]. Ytterligare ett par 
fallserier/-rapporter har dokumenterat effekten av tocilizumab  [63, 64]. Effekten av abatacept 
på antal svullna och ömma leder har undersökts som sekundärt utfallsmått i en dubbelblind 
randomiserad placebo-kontrollerad fas II studie med 88 patienter. Ingen skillnad har kunnat 
påvisas efter 12 månaders behandling mellan abatacept- och placebogruppen [65].  Rituximab 
har visat sig reducera antal svullna och ömma leder efter 6 månader i en liten open label 
okontrollerad studie med lågt antal patienter [66]. 

 

JAK-hämmare 
I en open label randomiserad kontrollerad prövning med totalt 66 patienter, har tofacitinib 
undersökts avseende effekt på hud samt muskuloskeletalt engagemang vid 52 veckors 
behandling och jämförts med metotrexat (veckodos 10 mg). Effekt på både modifierad mRss 
samt muskuloskeletalt ultraljudsscore har visat fördel för tofacitinib jämfört med MTX [32]. 
Fallrapporter och fallserier för terapi med JAK-hämmare vid systemisk skleros har 
sammanställts i en systematisk översikt där tofacitinib, och i mindre utsträckning baricitinib, 
har använts för patienter med systemisk skleros där behandlingsindikationen har varit 
hudskleros och mindre frekvent ledengagemang. De få patienter som fått terapi med tofacitinib 
eller baricitinib har alla rapporterat effekt på ledmanifestationer, i några fall med reduktion av 
DAS28 [59, 67]. 

 

Intravenöst immunglobulin (IvIG) 
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I en open-label pilotstudie på begränsat antal patienter, har IvIG efter 6 månaders behandling 
rapporterat signifikant förbättring av svullna och ömma leder, tillsammans med minskning av 
mRss [68]. 
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Figur 4. Flödeschema för behandling av interstitiell lungsjukdom vid systemisk skleros. Första linjens 
behandling är immundämpande behandling med mykofenolat mofetil (MMF). Vid intolerans mot MMF 
ges behandling med rituximab eller cyklofosfamid. Vid otillräcklig effekt adderas behandling med 
rituximab till MMF (oftast första hand med tanke på priset) eller anti-fibrotisk behandling med nindetanib. 
Hämning av IL-6 signalering med tocilizumab kan eventuellt övervägas för utvalda patienter med hög 
inflammatorisk aktivitet. Vid långt gången sjukdom behöver lungtransplantation övervägas. 
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INTERSTITIELL LUNGSJUKDOM (ILD) 
Interstitiell lungsjukdom - bakgrund och rekommendation 
Behandling ska övervägas för alla patienter med systemisk skleros och lungengagemang. 
Bedömningen baseras på en kombination av ökad fibros på high resolution CT (HRCT), 
minskning av lungfunktion mätt med (forcerad) vitalkapacitet (FVC eller VC) och/eller 
diffusionskapacitet och/eller försämring av subjektiva symptom och ansträngningskapacitet  
[69].  Man ska även ta hänsyn till alla riskfaktorer för progressiv sjukdom, såsom exempelvis 
förekomst av Scl-70 antikroppar. Behandlingsindikationen stärks vid progredierande sjukdom 
och/eller om det förekommer riskfaktorer. 

I nuläget rekommenderas i första hand behandling med mykofenolat mofetil (MMF). Utifrån 
alltmer övertygande data gällande rituximab kan även detta övervägas som 
förstahandsbehandling, vid intolerans mot MMF. Detta stöds av tidigare klinisk erfarenhet, god 
kännedom om läkemedlet samt den effekt det kan ha även vid andra manifestationer av 
systemisk skleros.   Eventuellt kan initial behandling med cyklofosfamid övervägas i vissa fall 
tex. när MMF ej tolererats. Detta ska då följas av behandling med, i första hand MMF förutsatt 
att patienten tolererar detta (3g/dygn, eller högsta tolererade dosen över 1,5g/dygn) och i andra 
hand azathioprin (2 -  2,5mg/kg/dygn) [70]. Vid användning av cyklofosfamid rekommenderas 
att ge intravenösa pulsar (600mg/m2 var 4:e vecka).  

Vid progress trots ovanstående alternativ ska kombinationsbehandling med MMF och 
rituximab respektive MMF och nintedanib övervägas. Vid behandlingsbeslut ska hänsyn tas 
till övriga sjukdomsmanifestationer. Om patienten exempelvis har andra manifestationer i 
behov av immunsuppressiv behandling bör rituximab väljas i första hand. I särskilda fall, hos 
patienter med hög inflammatorisk aktivitet, kan behandling med tocilizumab provas. Vid 
svårare sjukdom, med snabb progress som inte svarar på behandling kan 
lungtransplantation eller autolog stamcellstransplantation övervägas. Hos patienter som 
inte svarat på eller inte tolererat ovanstående läkemedelsbehandling kan eventuellt JAK-
hämmare vara ett behandlingsalternativ. Bland JAK-hämmarna finns mest evidens för 
tofacitinib. 

 

 

Mykofenolat mofetil 
MMF används i första hand vid behandling av interstitiell lungsjukdom (ILD) vid systemisk 
skleros. Till stöd för detta finns fallrapporter, klinisk erfarenhet samt flera studier, varav bland 
annat en randomiserad kontrollerad studie (RCT) och två retrospektiva studier  [71-73] samt 
expertkonsensus  [74]. I en RCT, Scleroderma lung study 2, jämfördes behandling med MMF 
3g/dygn under 24 månader med peroralt cyklofosfamid 2mg/kg/dygn under 12 månader följt 
av placebo under 12 månader [41]. Vid uppföljning efter 24 månader sågs ingen signifikant 
skillnad i FVC mellan grupperna. Det sågs däremot en signifikant förbättring i FVC i båda 
grupperna. Som sekundära utfall, utan skillnad mellan behandlingsgrupperna, påvisades även 
förbättring i självrapporterad dyspné, hudtjocklek och utbredning av ILD på HRCT. 
Biverkningsmässigt tolererades MMF bättre än cyklofosfamid. Detta gällde främst leukopeni 
och trombocytopeni.  

 

Cyklofosfamid 
Det finns en lång beprövad erfarenhet där cyklofosfamid, både peroralt och intravenöst, 
använts vid behandling av ILD. Till stöd för behandling finns även expertkonsensus [74]. I en 
RCT, Scleroderma lung study 1, har man kunnat visa att enbart terapi med peroralt 
cyklofosfamid gav marginellt förbättrad lungfunktion jämfört med placebo [75, 76]. Efter 12 
månader utsattes behandlingen. Vid uppföljning 12 månader efter avslutad 
cyklofosfamidbehandling hade patienterna åter försämrats och lungfunktionen hade 
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jämförbara värden med före behandlingsstart. Det kvarstod emellertid förbättring i 
patientrapporterad dyspné. 

I Scleroderma lung study 2 [41], se ovan, sågs ingen skillnad i FVC mellan behandling med 
MMF och cyklofosfamid. Däremot sågs inom respektive behandlingsgrupp en signifikant 
förbättring i FVC. 

 

Rituximab 
Ett möjligt alternativ är rituximab. Det finns flera öppna jämförande studier och 
observationsstudier som talar för viss effekt avseende FVC [49-51, 77]. I en öppen 
randomiserad studie jämfördes rituximab med cyklofosfamid. Efter 6 månader sågs signifikant 
förbättring i FVC hos de patienter som erhöll rituximab men inte hos dem som fick 
cyklofosfamid [78]. I en RCT jämfördes rituximab med placebo, med skillnad i mRSS efter 24 
veckor som primärt utfallsmått [47]. Studien kunde efter 24 veckor visa signifikant skillnad 
mellan grupperna avseende såväl mRSS som FVC till fördel för rituximab.  Studiedeltagarna 
var enbart av japanskt ursprung. Ingen liknande studie finns för andra populationer. I en 
dubbelblind, randomiserad, fas II studie, RECITAL har effekten av rituximab jämförts med 
cyklofosfamid intravenöst hos 101 patienter med bindvävssjukdom-associerad ILD, varav cirka 
37% hade diagnosen systemisk skleros. Efter 24 veckor, har förbättringar i lungfunktion (FVC) 
och patientrapporterade mått visat effekt för både rituximab- och cyklofosfamidterapi. Ingen 
fördel i effektmåtten har kunnat visats för rituximab, dock har färre biverkningar visats jämfört 
med cyklofosfamid [79]. Det finns flera systematiska översikter [80-82] där resultaten 
sammantaget talar för en stabilisering och möjligen även en förbättring av lungfunktionen. 
Flera av studierna är dock retrospektiva och i prospektiva studier saknas ofta jämförelse mot 
placebo. I en randomiserad, dubbelblind studie hos 122 patienter med ILD associerat till 
bindvävssjukdom eller idiopatisk interstitiell pneumoni och NSIP (non specific interstitial 
pneumonia) mönster har behandling med enbart MMF och placebo jämförts med 
kombinationsbehandling med MMF och rituximab [83]. 19% av patienterna hade systemisk 
skleros. Efter 6 månader sågs signifikant skillnad mellan grupperna avseende förändring i FVC 
från baseline, till fördel för kombinationsbehandling. Fler infektioner sågs i gruppen som fick 
kombinationsbehandling. En annan studie har retrospektivt jämfört utfallsmått för 
kombinationen MMF och rituximab med autolog stamcellstransplantation [84]. I studien ingick 
21 patienter med systemisk skleros i gruppen med kombinationsbehandling och 16 i gruppen 
som erhöll autolog stamcellstransplantation. I båda grupperna sågs vid varje mättillfälle upp till 
efter 24 månader en signifikant och jämförbar förbättring i FVC-värden. En bättre 
säkerhetsprofil förelåg i gruppen med kombinationsbehandling. 

 

 

Nintedanib 
Antifibrotisk behandling med tyrosinkinashämmaren nintedanib kan också övervägas som 
behandling. Detta kan bli aktuell som tillägg till annan immunsupressiv behandling för att 
minska progress av ILD och lungfunktionsförlust. ILD associerad till systemisk skleros finns 
som indikation för nintedanib. Detta baseras främst på en RCT, SENSCIS-studien, där 576 
patienter erhåll antingen nintedanib eller placebo [85]. Efter 52 veckor sågs mindre försämring 
av FVC i gruppen som erhöll nintedanib jämfört med placebo. 48,4% av patienterna stod även 
på MMF vid baslinjen. Subanalyser tyder på mest fördelaktigt resultat av kombinationen 
nintedanib och MMF. Det sågs ingen skillnad, avseende försämring i FVC, mellan de patienter 
som behandlades med enbart nintedanib och de som endast stod på MMF. Vid en annan RCT 
jämfördes nintedanib med placebo hos patienter med progressiv fibrotiserande ILD [86]. 
Försämring i FVC var signifikant lägre i nintedanibgruppen jämfört med placebo efter 52 
veckor.  
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Även om behandling med nintedanib är godkänd för ILD vid systemisk skleros, finns 
begränsade kunskaper, särskilt utifrån andra organmanifestationer vid systemisk skleros. 
Insättning bör därför ske i samråd med reumatolog på universitetssjukhus samt i diskussion 
med lungläkare. Det har framkommit farhågor kring GI-problematik då detta är en vanlig 
biverkan av nintedanib [87]. I SENSCIS-studien var det närmare 50% i nintedanibgruppen som 
fick dosreducera eller göra behandlingsuppehåll pga biverkningar, främst diarré [88]. 
Dosreduktion ledde dock inte till sämre behandlingseffekt. Biverkningar ledde till permanent 
avslut av behandling hos 16% i nintedanibgruppen resp 8,7% i placebogruppen. SENCIS-ON-
studien visar liknande biverkningsprofil efter ytterligare ett års behandling [89]. Det finns även 
en osäkerhet kring läkning av sår, där patienter med mer extensiv sårproblematik inte 
inkluderats i SENSCIS-studien. Inte heller patienter med PAH inkluderades i denna.  

 

Tocilizumab 
Behandling med tocilizumab kan övervägas till patienter med inflammatorisk aktivitet. I en 
randomiserad studie [90]. analyserades lungfunktion som sekundärt utfallsmått. I denna studie 
nåddes inte det primära utfallet som var signifikant skillnad i mRss mellan tocilizumab och 
placebo efter 48 veckors behandling. I gruppen som behandlades med tocilizumab var det en 
signifikant lägre andel som försämrades i FVC jämfört med gruppen som erhöll placebo. I 
inklusionskriterierna för denna studie ingick inflammatorisk aktivitet i form av förhöjd SR, CRP 
eller TPK. Även i en fas 2 studie med mRss som primärt utfallsmått, som inte uppnåtts, kunde 
man visa på viss effekt avseende lungfunktion [91, 92]. I en observationell europeisk 
multicenterregisterstudie, har man inte kunnat notera någon statistisk signifikant skillnad efter 
12 månaders behandling hos patienter med tocilizumab jämfört med standardterapi vad gäller 
förbättring av hudfibros eller lungfunktion [93]. 

 

JAK-hämmare 

För närvarande finns inga randomiserade kontrollerade studier gällande behandling med JAK-
hämmare vid ILD vid systemisk skleros. Det finns flera mindre kliniska studier och fallrapporter 
som indikerar stabilisering eller förbättring av lungfunktion. Mest studerat är tofacitinib. [59, 94, 
95] 

 

Stamcellstransplantation och lungtransplantation 
Patienter med snabbt progredierande lungsjukdom eller patienter som inte svarar på sedvanlig 
behandling enligt ovan kan bli aktuella för behandling med autolog stamcellstransplantation 
[52, 53] eller lungtransplantation [96-98] efter noggrant övervägande avseende riskfaktorer för 
behandlingsrelaterade komplikationer. Beslut om dessa åtgärder ska fattas av reumatolog vid 
universitetssjukhus. 
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RENAL KRIS 
Bakgrund och rekommendation 
Njurpåverkan vid systemisk skleros kan utgöras av olika manifestationer, varav den mest 
studerade och allvarliga komplikationen är renal kris. I detta dokument kommer vi att fokusera 
på behandlingsrekommendation avseende scleroderma renal kris. Renal kris är en sällsynt 
komplikation vid systemisk skleros som oftast uppstår tidigt i sjukdomsförloppet och är 
vanligare vid förekomst av vissa sjukdomsmarkörer (RNA-polymeras III och Scl-70 
autoantikroppspositivitet och/ eller diffus systemisk skleros) [99, 100]. Den är associerad till 
ökad mortalitet och morbiditet i form av (potentiellt terminal) njursvikt om behandlingen 
fördröjs. 

 

Angiotensin converting enzyme hämmare 
Angiotensin converting enzyme (ACE)-hämmare är första linjens behandling med ett 
målblodtryck <140/90 inom 72 timmar [101]. Kortverkande ACE-hämmare (captopril 12,5 mg) 
rekommenderas initialt för snabb upptitrering av dos och kontroll av BT [99]. Ökat kreatinin, 
vilket förväntas med ACE hämmare, ska ej föranleda reducerad dos. När blodtrycksmålet har 
uppnåtts och blodtrycket stabiliserats, kan man byta till långverkande ACE-hämmare [99, 101] 
som bibehålls. 

Om blodtrycket ej är tillräckligt reglerat med ACE-hämmare, föreslås tillägg av 
calciumflödeshämmare. Diuretikum eller alfablockerare kan adderas till behandlingen om 
blodtrycksmålet ej uppnås [101]. 

Vid normotensiv renal kris, ges ACE hämmare av kort- eller intermediär halveringstid 
(ramipril) och blodtrycket föreslås hållas ≥100-110 mm Hg systoliskt för att undvika ischemi 
och akut tubulär nekros [9]. 

Patienter som startar dialys på grund av njursvikt i samband med renal kris kan förbättras i 
njurfunktionen upp till 2 år efter dialysstart varför njurtransplantation bör avvaktas. Upp till 50% 
av patienter med dialys kan avsluta denna behandling [101]. 

Behandling med ACE-hämmare före utveckling av skleroderma renal kris är förknippad med 
högre förekomst av denna komplikation varför förebyggande behandling inte rekommenderas 
[5, 102]. 

 

Plasmaferes 
Det finns endast fallrapporter eller retrospektiva studier för användning av plasmaferes vid 
renal kris. I en retrospektiv studie från 2012, har man noterat att patienter med renal kris som 
genomgått plasmaferes hade en lägre förekomst av end-stage renal disease (20% jämfört med 
55%, total antal patienter 20 varav hälften fick plasmaferes) och lägre dödlighet vid 1 och 5 år 
[103]. Rekommendationen för användning av plasmaferes enligt The American Society of 
Apheresis är för patienter med tecken till mikroangiopatisk hemolytisk anemi eller som är 
intoleranta mot ACE-hämmare [101, 104]. 

 
Eculizumab 
Det finns begränsade data för behandling med eculizumab (C5 komplementhämmare) vid 
renal kris, i form av några få fallrapporter samt en fallserie med 6 patientfall. I alla 
fallbeskrivningar förekommer hemolytisk anemi, komplementkonsumption och refraktär 
sjukdom som ej svarat på sedvanlig behandling [105]. Hematologisk förbättring och i vissa fall 
även förbättring av njurfunktionen har rapporterats efter insatt eculizumab behandling [106]. 
Behandlingen kan vara aktuell efter noggrann övervägning hos patienter som inte svarar på 
sedvanlig behandling, inte minst med anledning av infektionsrisken och kostnaden.  
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GASTRO-INTESTINALA MANIFESTATIONER 
Bakgrund och rekommendation 
Engagemang av mag-tarmkanalen förekommer i stor utsträckning vid systemisk skleros och 
är det organ som är mest frekvent påverkat under sjukdomsförloppet. Alla delar av mag-
tarmkanalen kan involveras i sjukdomsprocessen och ge symptom som har stor påverkan på 
patientens livskvalitet, psykosocial funktion samt morbiditet och mortalitet. 

Behandlingsrekommendationerna består i de flesta fall av symptomatisk terapi pga avsaknad 
av prövningsstudier med specifika utfallsmått för gastro-intestinala manifestationer av 
sjukdomen. Sådana studier är svåra att genomföra till följd av sjukdomens varierande 
naturalförlopp och heterogenitet. 

För behandling av reflux och dysfagi rekommenderas i första hand protonpumpshämmare 
omeprazol, esomeprazol eller lansoprazol. För refraktära fall, kan tillägg av 
magslemhinneskyddande alginsyra eller/och av histaminreceptorantagonist famotidin 
(preparaten i klassen som finns tillgänglig i Sverige) behövas. 

Motilitetsfrämjande metoclopramid rekommenderas i första hand, och erytromycin i andra 
hand, för dysmotilitet i magsäcken. För främjandet av motiliteten i tjocktarmen rekommenderas 
i första hand laxantia, och i andra hand linaclotide eller prucaloprid, i samråd med gastro-
enterolog. För bakteriell överväxt i tunntarmen finns stöd för behandling med alternerande 
anitbiotikakurer, i första hand rifaximin, i andra hand metronidazol, ciprofloxacin eller 
kombination av antibiotika. 

 

Protonpumpshämmare (PPI) 
Protonpumpshämmare (PPI) är första linjens behandling för reflux och dysfagi vid systemisk 
skleros [5, 6]. Lämplig dos och längd av terapi har inte studerats vid systemisk skleros, men 
det finns data som indikerar att högre doser (upp till 80 mg omeprazol) kan ge signifikant 
förbättring av symptom och läkning av esofagit. Både lansoprazol (30 mg dagligen) och 
rabeprazol (10 mg dagligen) har undersökts i randomiserade kontrollerade studier vid 
systemisk skleros med symptomatisk mildring av refluxsymptom vid 6 månader, respektive 4 
veckor [107, 108]. I analogi med svår refluxsjukdom i den allmänna befolkningen, 
rekommenderar det amerikanska gastroenterologiska sällskapet (American Gastroenterolgical 
Association) två-dos förfarande vid kvarstående refluxsymptom [107]. 

 

Histamin receptor 2 (H2) antagonist 
Histamin receptor 2 (H2) antagonister är mindre effektiva för refluxbehandling än PPI [107] 
och det råder oenighet avseende deras plats i behandlingsarsenalen för reflux och dysfagi vid 
systemisk skleros. Tillägg av ranitidin till omeprazol har inte visat bättre effekt än monoterapi 
omeprazol i en cross-over randomiserad prövning [107], varför rekommendation för 
användning av H2 hämmare reserveras till refraktära fall [6, 109]. 

I en randomiserad kontrollerad studie över 4 veckor har barriärmedlet alginsyra som 
tilläggsbehandling till omeprazol 20 mg två gånger dagligen visat liknande förbättring av reflux-
relaterade symptom som prokinetiska läkemedlet domperidon. Det finns inga 
rekommendationer om magslemhinneskyddande läkemedel i de nya EULAR riktlinjerna. Hos 
patienter med kvarstående refluxsymptom trots PPI behandling kan emellertid barriärmedel 
som alginsyra (Gaviscon,Gallieve) läggas till för symptomkontroll. 
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Motilitetsfrämjande och motilitetshämmande 
Dysmotilitet i esofagus kan också upplevas som dysfagi, heshet, nattlig hosta, medan det i 
magsäcken och tarmen kan ta sig uttryck i form av illamående, tidig mättnadskänsla, 
uppblåsthet, buksmärta, obstipation eller diarré. Det finns prokinetiska agens som påverkar 
olika delar av den gastro-intestinala kanalen och har varierande effektivitet.  Deras användning 
begränsas därför till patienter med kvarstående symptom trots livsstilsförändringar och 
maximal refluxbehandling. 

Metoklopramid förbättrar magsäckens motilitet och minskar illamående; den rekommenderas 
för kortvarig behandling vid gastropares i samband med måltiderna. Rekommendationen är 
baserat på studier av metoklopramid i den allmänna befolkningen, och mindre på studier av 
patienter med systemisk skleros [9, 107]. Även erythromycin påverkar magsäckens motilitet 
positivt och kan provas i flytande beredning ([110], nationella SSc-riktlinjer). 

Opstipation är det mest frekventa symptomet vid tjocktarmsdysmotilitet, men även buksmärta 
och tömningssvårigheter förekommer vid tjocktarmsdysmotilitet. Det rekommenderas laxantia 
(fiber, osmotiskt aktiva eller peristaltikstimulerande) för behandling av obstipation. Inga studier 
finns dock som har undersökt laxantia vid just systemisk skleros, varför rekommendationerna 
liknar dem som finns för den allmänna befolkningen. Osmotiska laxantia, såsom Movicol, är 
förstahandsvalet [6, 107]. Vid systemisk skleros har sekretionsstimulerande linaclotide [111] 
och motorikstimulerande prucaloprid [112] undersökts i en retrospektiv studie på 31 patienter, 
respektive en placebokontrollerad cross-over studie på 29 patienter. Båda läkemedel visade 
effekt vid refraktära nedre GI symptom. 

Några få studier med lågt antal patienter har undersökt effekten av oktreotid, en somatostatin 
analog, vid SSc och visat förbättring av intestinal peristaltik och buksymptom [113, 114]. 
Behandlingen kan erbjudas utvalda patienter med kronisk intestinal pseudo-obstruktion efter 
samråd med gastroenterolog [9]. 

Loperamid rekommenderas för symptomatisk behandling av diarré enligt expertopinion [6], 
men några studier vid SSc finns det inte. 

 

Antibiotika mot bakteriell överväxt 
Enteral dysmotilitet kan ge upphov till bakteriell överväxt i tunntarmen med kronisk diarré som 
följd. Alternerande antibiotika, som ges 1-2 veckor per månad, rekommenderas enligt 
expertkonsensus ([6, 9] + nationella SSc-riktlinjer), baserat på små open-label eller 
retrospektiva studier [107]. I en open-label studie av 30 patienter har rifaximin förbättrat GI 
symptom relaterade till bakteriell överväxt [115]. Detta stödjs också av en meta-analys [116] 
som visat överlägsenhet av rifaximin jämfört med annan antibiotikaregim.  Rifaximin, som 
agerar lokalt i tarmens lumen, rekommenderas i första hand i dos 550 mg x3, följd av 
ciprofloxacin 250 mg x2, metronidazol eller kombinationer av antiobiotika. 

 

Intravenöst immunglobulin 
Intravenöst immunglobulin (IvIg) har undersökts i några små fallserier hos patienter med 
SSc och myositoverlap eller SSc med positiva autoantikroppar mot muscarin 3 receptor. Man 
har noterat att IvIg förbättrade refluxsymptom, UCLA GIT 2.0 score (som utvärderar flera 
domäner av GI engagemang vid SSc) eller esofagus dysmotilitet. En observationell 
retrospektiv multicenterstudie har utvärderat effekten av IvIg hos 27 patienter med systemisk 
skleros. Man har noterat att det är framför allt analinkontinensdomänen vid förbättrad total 
UCLA GIT score som skiljer sig signifikant efter behandlingen vid gastro-intestinalt 
engagemang med IvIG[117]. 
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Andra gastrointestinala manifestationer 
Gastric antral vascular ectasia (GAVE) förekommer hos patienter med systemisk skleros och 
uttrycker sig som blödning från dilaterade små venuler eller kapillärer i magsäcken (mer sällan 
i tarmen). Det finns några fallrapporter där intravenös cyklofosfamid har minskat behov av 
blodtransfusion och i något fall även minskat antal ektasier vid kontrollendoskopin [118]. 
Behandlingen innefattar för övrigt behov av argonplasmakoagulation, oftast upprepade 
gånger, tills lesionerna är läkta. 

 

Analinkontinens är en mycket handikappande komplikation med stor påverkan av patientens 
livskalitet. Läkemedelsstudier finns det inte genomförda. För behandling av analinkontinens 
får vi därför hänvisa till SSSGs vårdprogram, nationella riktlinjer för systemisk skleros samt 
översiktsartikelar [119]. 

FÖRKORTNINGAR 
 

ACE – angiotensin converting enzyme  

ASCT – autolog stamcellstransplantation 

Ca-antagonister – kalciumkanalblockerare 

DMARD – disease modifying anti-rheumatic drug 

FVC – forcerat vitalkapacitet 

GAVE – gastric antral vascular ectasia  

HRCT – high resolution computer tomography 

H2 – histamin receptor 2 

IL – interleukin 

ILD – Interstitiell lungsjukdom 

IvIG – Intravenösa immunoglobuliner 

JAK – Janus kinas 

MXT – metotrexat 

mRSS – modifierade Rodnan-skin score 

MMF – mykofenolat mofetil 

NSIP – non-specific interstitial pneumonia 

PAH – pulmonell arteriell hypertension 

PPI – protonpumphämmare  

RCT – randomiserade kontrollerade studier  

SSc – systemisk skleros 

Scl-70 – scleroderma-70 

SSSG - swedish scleroderma study group   
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