MEQ 2, Linda, Diagnostiskt prov 2022

Du ar nyexad och arbetar pa VCi en vacker liten stad invid Vattern. Ditt forsta besok for
dagen ar en 17-arig tjej, Linda, som har fatt problem med vita fingrar dar alla fingrar
drabbas. Hon pluggar pa gymnasiet och uppger sig frisk for 6vrigt. Hon undrar vad hennes
problem kan bero pa.

1. Vadtror du att Linda har drabbats av? (1p)

2. Duvill minnas att tillstandet kan ha reumatologiska orsaker. Vad efterfragar du i pats
anamnes? (3p)

3. Dufaringet napp enligt ovan, och du tanker da vidare pa andra orsaker som kan
orsaka dessa besvar. Vad tanker du pa da? (5p)

4. Vilka fysiska undersokningar utfor du? Tar du nagra blodprover, med tanke pa att du
inte fatt napp i din reumatologiska anamnes? (2p)

MEQ: EJ tillatet att bladdra tillbaka nar du ar fardig med sidan!
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Du tror att Linda lider av Raynauds fenomen. Du efterfragar ifall pat har haft svullna och
6mma leder, om hon har stram hud, vad som utlyser besvéren. Du gdr genom en noggrann
SLE-anamnes ddr hon nekar allt utom just Raynaud. Andfdaddhet och sviljningssvdrigheter
saknas, magen funkar bra, hon dr inte svag i muskulaturen, ej torr i 6gon eller mun. Hon
uppger att hon haft besvdren i ndgot Gr och inte haft nagra sdr, besvdren kommer ndr det ér
riktigt kallt ute. Du underséker MoS ua, lymfkértlar ua, cor/pulm ua, bilateralt BT ua, utfor
Allens test ua, ledstatus ua och finner inga hudférdndringar. Linda nekar utsdttning fér
vibrerande verktyg, anvdnder ingen tobak, anvdnder ej droger som amfetamin/ADHD-
behandling, nekar karpaltunnelbesviir, ej brutit handlederna. Du tar Blodstatus, crp och SR
som utfaller normala, och ddrmed finns ej ndgra hdllpunkter for ggmmopatier som
Waldenstréms. Du néjer dig med detta och tar inte det ddr svdrtolkade ANA-provet, utan
ndjer dig med att sdtta diagnosen primdr Raynaud, ger rad om egenvadrd och lugnar pat.

Aren gar, du far AT pa universitetssjukhuset i den storre staden pd Ostgotaslatten, och
under din valfria placering pa Reumamott fattar du tycke for specialiteten och paborjar sa
smaningom din ST pa den kliniken. Remissbeddmaren satter upp ett besok till dig pa en pat
som du traffat tidigare i din karriar, ingen mindre an Linda! Varlden &r allt bra liten... Hon
remitteras nu for att hennes Raynaud har férsamrats utan synbar orsak. Pa VC har man tagit
det dar ANA-provet som har utfallit positivt med kornigt ménster. Du tar en liknande
anamnes som tidigare och nu framkommer att Lindas Raynaud kommer dven inomhus, hon
tycker att huden kdnns "tajt” och hon har synbar Raynaud under samtalet trots att det &r
forsommar, hon kdnner att konditionen ar sémre och hon tycker att maten fastnar ibland.

5. Vad misstanker du for diagnos nu? (1p)

6. Vilken fysisk undersokning utfor du iom att Linda tycker att huden kanns “tajt”? Hur
utfér du denna och hur gar du till nar du ska skatta dina fynd? (3p)

7. Mtp att Linda har svar Raynaud, sa vill du undersdka hennes kapillarer. Vad for fynd
skulle tyda pa att hon har stor sannolikhet att din misstankta diagnos skulle foreligga
eller riskera att utvecklas? (2p)

MEQ: EJ tillatet att bladdra tillbaka nar du ar fardig med sidan!
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Du missténker Systemisk skleros, iom att Raynauden har férsémrats under vuxen dlder och
hon fortsatt nekar SLE-liknande besvdr, hon dr andfadd och har sviljningssvdrigheter +
hudstramhet. Du utfér undersékning av hela hudkostymen inklusive gapférmdgan och
dokumenterar i samrdd med din handledare ett Modified Rodnan Skin Score, dér pat har
sklerodaktyli och hudfértjockning som strdcker sig proximalt om armbagarna, du fdr ihop
det till 15 podng. Du utfér kapilléroskopi ddr du finner vidgade kapilldrer med apikal
diameter >50 uM med blédningar, ingen avaskularitet, ingen angioneogenes. Inga digitala
ulcerationer.

8. Anser du att Linda skulle uppfylla klassifikationskriterierna for Systemisk skleros?
Och vilken typ av systemisk skleros skulle hennes tillstand kunna anses vara? (3p)

9. Vilket vid tillstandet forekommande ENA férvantar du dig att hon skulle ha, med
tanke pa detta och hennes korniga ANA, och vad skulle denna ga med for prognos
avseende organengagemang? (3p)

10. Du tanker ocksa pa hennes svaljningssvarigheter, andfaddhet, och under
undersokningen har du lyssnat pa hjarta och lungor. Hjartat ar ua, men hon har
krepitationer basalt i lungorna. Vilka undersokningar vill du bestalla utover din
fysiska undersokning? Vad efterfragar du i dem? Vill du ta nagra ytterligare
blodprover? (6p)

MEQ: EJ tillatet att bladdra tillbaka nar du ar fardig med sidan!
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Du tar ett brett provbatteri med Blodstatus med diff, SR, CRP, Ca/Fosfat/Mg/Albumin/Fe/
Ferritin/Kobalamin/ Homocystein, dvs nutritionsstatus, CK, krea + urinsticka, glukos, TSH,
NT-proBNP, leverstatus (ASAT/ALAT/ALP). Alla utfaller normala. Du bestdller ekokardiografi
med fragestdllning PAH, HRCT pulm med ILD-frdgestdllning, spirometri med
diffusionskapacitet, esofagus-rtg med svdljningsserie.

"Stopp och beldgg nu!”, sdger Linda. ”Systemisk skleros? Som hon, Stordalen? Nog maste
det vara annat som kan ge sadana har hudférandringar!”

11. Linda har ratt. Det finns annat som kan orsaka ”sklerodermi”, varav din breda
provtagning enligt ovan. Forklara for Linda vilka saker du med denna utredning och
anamnestagning har tankt pa och har uteslutit/vill utesluta? (3p)

Din provtagning utfaller med normalfynd, ekokardiografi pavisar inga tecken pa PAH,
svaljningsserien pavisar esofagusdysmotilitet samstammig med systemisk skleros. HRCT
pavisar NSIP-liknande bild med >10% av lungvdavnaden engagerad, spirometri pavisar
restriktiv bild utan obstruktivitet, diffusionskapaciteten ar latt-mattligt sankt.

12. Vad for medicinering foreslar du nu avs hud-, esofagus- och lungfynden? (3p)

13. Hennes Raynaud ar ganska besvarlig, tycker Linda. Vad for medikamentell
behandling kan man 6vervaga som forsta steg? (1p)

MEQ: EJ tillatet att bladdra tillbaka nar du ar fardig med sidan!
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Du ténker pa tillstdnd sdsom nefrogen skleroserande fibros, generaliserad morfea, eosinofil
fasciit, skleredema diabeticorum, skleromyxédem, erytromelalgi, porfyri, lichen sclerosus,
graft-versus-host disease, diabetes-cheiroartropati... Ddr alla naturligtvis ér osannolika i
hennes fall, och som provtagningen utesluter. Med tanke pa att hon har >10% av lungorna
drabbade + pdverkan pa diffkap dr det befogat med insdttning avimmunmodulerande
behandling i form av mykofenolatmofetil med mdldos 3g/dygn. Metotrexat avstdr du iom
lungfibros, och det att MMF har effekt pa hud ocksa. Du sdtter in PPl i maxdos med
tvadosschema for att ha heldygnstdckning och dven Gaviscon. Fér hennes Raynaud insétter
du antingen nifedipin eller sildendfil i upptrappning efter tolerans och effekt.

Du knyter Linda till din mottagnings SSc-team for hjalp via kurator, dietist, FT och AT, som
kan hjalpa till med traning och praktiska hjalpmedel. Hon erbjuds deltagande i patientskola.
Du avstar kortisonbehandling da Linda ej har artriter eller inflammatoriska prover.

14. Av vilken annan anledning ska man inte satta in kortisonbehandling ”i onédan” hos
en pat som Linda, avseende risk for en fruktad komplikation? Om du maste satta in
kortison, vad tanker du pa avseende dosen? (2p)

15. Kan du komma pa nagra labb- eller undersékningsfynd som skulle géra att man
skulle vara extra pa sin vakt om man blev tvungen att insatta kortison? (5p)

16. Vad kdnnetecknar detta fruktade, livshotande tillstand? Vad anser man vara
lampligaste behandlingen for det? (3p)

MEQ: EJ tillatet att bladdra tillbaka nar du ar fardig med sidan!
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Du undviker kortisonbehandling, eller férséker hélla doserna under 15-20 mg prednisolon/d,
pga risk fér renal kris. Fynd sGsom snabbt progredierande hudengagemang, hg mRSS (>20),
tendon friction rubs, kontrakturer, férekomst av RNA-polymeras-lll-ak predisponerar for att
man kan drabbas. Renal kris kiinnetecknas av snabbt progredierande akut njursvikt med
héga blodtryck ddr BT >140/90, eller stegring med >30 mmHg syst/>20 diast. >50% 6kning
av krea eller >120% av normala, proteinuri. Mikroskopisk hematuri, trombocytopeni,
hemolys, HT-encefalopati, akut lungédem férekommer. Behandlas med ACE-hdmmare (ex
captopril) ddr man successivt 6kar dosen.

Du och Linda kommer att vara vanner for livet, da hon kommer att behéva regelbunden
uppfoéljning for sin sjukdom. Naturligtvis anpassar du uppféljningen i det individuella fallet
sett till allvarlighetsgraden av sjukdomen.

17. Vilken minimiuppféljning avseende provtagning och undersokningar rekommenderar
SRF generellt till pat med systemisk skleros? (3p)

18. Nu nar Linda ska sta pa mycket langvarig PPI-behandling, vilka prover som inte hor
till “vanlig” provtagning bér man inte gldmma att ta regelbundet? (2p)

19. Linda undrar om nagot av lakemedlena hon fatt maste sattas ut vid graviditet? Och
vad kan hon i stéllet fa da? (4p)

MEQ: EJ tillatet att bladdra tillbaka nar du ar fardig med sidan!
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Uppfdljningen dr alltid individuell, men minimum rekommenderas prover som vid initiala utredningen
+ mRSS + BMI. Arliga EKOn férsta fem dGren. Arlig spirometri minst en gdng per Gr férsta 5 Gren, ocksé
vid nya symptom, évervdg ny HRCT i sa fall. Tét uppfélining vid progressiva symptom, sérskilt huden
rekommenderas dd snabb progress i huden dr prognostiskt ogynnsamt. PPl 6kar risken fér
hypomagnesemi och b12-brist, varfér dessa prover bér tas med regelbundna intervall vid langvarig
behandling. MM dr kontraindicerat vid graviditet, kan bytas mot azatioprin om kontraindikation ej
féreligger. Nifedipin anses sdkert under graviditet och exempelvis American Heart Association
rekommenderar inte utsdttning, trots att FASS-texten séger annorlunda! PPI kan fortgd under
graviditet. Sildenfil saknas det data pd, rekommenderas ej, kan bytas mot just nifedipin.

Du satter upp Linda pa lite tatare besdk under det forsta aret dar du utfor kapillaroskopi, féljer
prover, och utfér mRSS var tredje manad for att utvardera behandlingseffekten. Som tur &r svarar
Linda bra pa sin behandling med avstannad progress i huden (till och med forbattring efter ett tag),
och hennes Raynaud halls i schack utan tillkomst av sar, hon dr mycket noga med att undvika kyla
och halla sig varm, tobak och andra trakigheter intresserar inte en klok manniska som henne. Dock
ser man progressiv lungfunktionsnedsattning trots MMF och HRCT visar forsamring av de fibrotiska
forandringarna.

20. Vilken behandling skulle man kunna évervaga utéver immunmodulering? Vad har den for
verkningsmekanism? Vilka biverkningar kan ofta vara svara att tala med denna behandling,
speciellt for pat med systemisk skleros? (3p)

MEQ: EJ tillatet att bladdra tillbaka nar du ar fardig med sidan!



