Hudsjukdomar

vuxenperspektivet

www.agrenska.org

P& Agrenska arrangeras vuxenvistelser dar vuxna med funktionshinder
bor, umgas och utbyter erfarenheter. Under tre dagar traffas ett antal
vuxna med samma diagnos och/eller problematik, i det hér fallet Hud-
sjukdomar. En vistelse med vuxna med den diagnosen har arrangerats
p& Agrenska 2007.

Vuxenverksamheten, som vénder sig till vuxna personer med séll-
synta diagnoser, erbjuder en unik mojlighet att traffas, fa tillgang till
aktuell kunskap, utbyta erfarenheter och reflektera. Under dagarna
halls forelasningar och diskussioner om funktionshindrets konsekven-
ser i vardagen, psykologiska och sociala aspekter, samverkan samt
information om aktuell lagstiftning. For att illustrera hur problemati-
ken kan se ut att vara vuxen med ett funktionshinder, finns en kortare
intervju med en av deltagarna pa vistelsen.

P& Agrenska arrangeras sex vuxenvistelser per ar under en tredrspe-
riod, med start 2005. Projektet ar delvis finansierat av Allménna arvs-
fonden och genomfoérs i samarbete med Riksforbundet Sallsynta dia-
gnoser.

Sist i informationsskriften finns en lista med adresser och telefon-

nummer till forelasarna. Informationsskrifterna publiceras dven pa
Agrenskas hemsida, www.agrenska.se.
Foljande foreladsare har medverkat vid framstéllningen av detta ny-
hetsbrev: Professor Anders Vahlquist, Uppsala, klinikchef Maritta
Hellstrém Pigg, Uppsala, dverldkare Gabor Koranyi, Véxjo, med
dr/sjukskoterska Agneta Ganemo, Uppsala, 6vertandlakare Birgitta
Bergendal, Jonkoping, tandhygienist Mia Zellmer, Gdéteborg, speci-
alpedagog AnnCatrin Rojvik, Goteborg, psykolog Gunilla Jaeger,
Goteborg

AGRENSKA




Hudsjukdomar

Innehallsférteckning

Hudens anatomi och funktion 3
Hudsjukdomar 5
Genetik och genetisk vagledning 7
Omvardnad och vardagsproblematik vid EB, ED och

Dariers sjukdom 9
Torra 6gon 11
Tand- och munhalsa 13
Vuxnas erfarenheter av vardagsliv och samhallsinsatser 15
Monica, 43 ar, har ektodermal dysplasi, ED 19
Har kan man f& mer information 21

Har nér du oss! Adress Agrenska, Box 2058, 436 02 Hovas

Telefon  031-750 91 00

Telefax  031-9119 79

E-mail nyhetsbrev@agrenska.se
Hemsida www.agrenska.org
Redaktdr Jan Engstrom

Nyhetsbrev nr 286 © Agrenska 2007 2



Hudsjukdomar

Hudens anatomi och funktion

Professor Anders Vahlquist, Akademiska sjukhuset, Uppsala, infor-
merade om hudens uppbyggnad och funktion och om hudsjukdomar.
-De senaste 10-15 aren har det skett valdigt mycket nar det géller kun-
skapsutvecklingen pa omradet hudsjukdomar. Pa omrade efter omrade
har det skett genombrott, vilket lett till forbattrade atgarder och be-
handling. Omradet "hudsjukdomar” ar valdigt stort och eftersom de
individuella variationerna ocksa ar stora, ar det svart att ge en entydig
och enkel information.

Huden ar ett markligt och sammansatt organ med manga komponen-
ter. Den kan nybildas och ldka, men ocksa ge sjukdom.

-Huden bestar i sin Gversta del av éverhuden (epidermis), som i hu-
vudsak &r mycket tunn, cirka 0,1-0,2 mm (beskrivs narmare hér ned-
an). Under 6verhuden ligger laderhuden (dermis), som &r 1-10 mm
tjock och mestadels innehaller bindvéav och fa celler. Under laderhu-
den finns underhuden (subcutis), som bestar av I6sare bindvav och
med ett fettskikt som kan vara alltifran 1 mm till flera cm tjockt. Alla
delarna ska hanga samman pa ratt satt och gor de inte det, som vid
epidermis bullosa, EB, sa bildas det stora blasor och éverhuden loss-
nar, sa Anders Vahlquist.

Forutom i handflator och fotsulor finns det i huden dessutom har med
harsackar, som stracker sig fran laderhuden och upp genom 6éverhu-
den och bidrar till stabilitet och sammanhallning.

-Till detta kommer talgkortlar som témmer sitt fett via harsacken och
olika typer av svettkortlar som ligger relativt djupt i huden, men myn-
nar i tunna kanaler som gar genom dverhuden. Svettkortlar kan vi inte
heller vara utan eftersom de ingar i det system som reglerar kropps-
temperaturen.

Huden har manga uppgifter:

a den skyddar kroppen mot mekanisk skada, mot infektioner, mot
UV-stralar, mot uttorkning, men skyddar ocksa mot fraimmande am-
nen

a den ar ett immunologiskt organ, en stor del av kroppens immunfor-
svar finns koncentrerat till huden

o genom huden sker exkretion (utsondring) av svett, sma mangder
vatten och fetter.
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a den har en uppgift i kroppens temperaturreglering, genom att
blodkarl vidgas eller dras ihop

a den fungerar som ett viktigt kanselorgan for temperatur, smarta,
berdring och kan bl a reagera genom att framkalla klada

Overhuden bestar av celler, keratinocyter, i flera lager, som samman-
lagt &r 0,1-0,2 mm tjockt. De nedersta 6verhudscellerna ar forankrade
med proteintradar ner i basalmembranet langst ned i 6verhuden. Varje
cell har ett "skelett” med keratintradar. | beréringspunkterna med om-
givande celler finns ocksa sérskilda proteintradar som haller samman
och forankrar cellerna med varandra, sa att det ger bade hallfasthet
och rorlighet. Cellerna maste ju kunna vandra uppat i 6verhuden.

Cellen ar kroppens minsta enhet. | varje cellkdrna finns arvsmassan
(DNA), kroppens samlade information for uppbyggnad och funktion.
-Men t ex hudceller anvénder bara information avsedd for hudceller.
Blir det ett fel i informationen fungerar inte huden som den ska. (se
mer om arftlighet i kapitlet Genetik)

Cellerna lagst ner i 6verhuden ar s k moderceller. Sedan cellen delat
sig, blir den ena cellen kvar och fortsétter att producera nya celler.
Den andra cellen paborjar en langsam vandring uppat genom &ver-
huden, for att slutligen hamna ytterst i hornlagret, dar den dor och
slutligen néts bort. Processen kallas keratinisering.

-Hela dverhuden byts pa sa satt ut och det tar ungefar en manad. Varje
lager i huden har sina speciella uppgifter. T ex ska hornlagret, det
oversta lagret i 6verhuden, skydda mot farliga solstralar, skydda 6ver-
hudscellerna mot skada och vara en barriar mot vatten. Horncellerna
ar omvandlade keratinocyter och dessa fungerar ungeféar som tegelste-
nar i en mur. Murbruket bestar i sa fall av fetter, vilka kittar samman
cellerna och hindrar vattenmolekyler fran att tranga igenom. Keratin
ar ett slags hornmassa som finns i hornlagret, men ocksa i naglar och
har, sa Anders Vahlquist.
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Hudsjukdomar

Anders Vahlquist fortsatte med att, i korthet, informera om hudsjuk-
domarna, Epidermolysis Bullosa (EB), Ektodermal Dysplasi (ED) och
Dariers sjukdom.

Gendermatoser ar ett samlingsnamn for flera hundra hudsjukdomar,
bl a ovan ndmnda sjukdomar, dar de flesta &r &rftliga, men inte alltid
med en tydlig arftlighetsgang. Alla orsakas av endast en gen, som ar
olika for varje sjukdom. Det finns andra keratiniseringsrubbningar
(t ex psoriasis) som orsakas av flera samverkande gener.

Epidermolysis Bullosa, EB

Blasbildande sjukdomar, t ex EB, ger olika typer av blasor och bla-
sorna upptrader i olika skikt i huden beroende pa vilken typ av sjuk-
dom det &r fraga om.

-EB ar flera sjukdomar, dar vissa drag ar gemensamma, men dar det
ocksa finns skillnader mellan formerna. Det finns tre huvudformer av
EB, var och en innehdllande en rad undergrupper. Gemensamt for dem
alla ar att vidhaftningen mellan 6verhuden och laderhuden inte funge-
rar och besvarande blasor bildas, sa Anders Vahlquist.

Avstandet i djupled mellan de olika skikten och darmed mellan de
olika typerna av blasor, ar ofta valdigt sma, det ror sig om tusendels
mm. Trots det blir skillnaderna i symptom valdigt olika beroende pa
om blasorna uppstar ovanfor eller under membranet. Far man blasor
under membranet, som vid dystrofisk EB, uppstar ofta kroniska sar.

EB uppskattas forekomma hos 1/20 000 innevanare. Vanligaste for-
men &r EB simplex (1/40 000).

Arftligheten vid EB kan vara antingen autosomal dominant eller auto-
somal recessiv. (Se mer om arftlighet i sarskilt kapitel).

Ektododermal Dysplasi, ED

Ektodermal dysplasi, ED, betyder forandringar i ektodermat, d v s de
strukturer i fosterstadiet som bl a utvecklas till hud, har, tander, nag-
lar, svettkortlar och vissa andra sekretoriska kortlar.

-1 fosterlivet utvecklas fran det s k groddbladet (embryosécken) inre
organ for matsmaltning och andning fran inre groddbladet (endoderm)
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och hud, nervsystem och sinnesorgan fran det yttre groddbladet (ekto-
derm). Dysplasi betyder att nagonting inte véxer/mognar ut som det
ska. Ektodermal dysplasi betyder saledes i det har fallet att huden inte
utvecklas som ténkt, sa Anders Vahlquist.

Det finns mer &n 150 former av ED dar symtom fran minst tva ekto-
dermala strukturer ska inga for att diagnos pa ett syndrom ska stéllas.

Vanligaste (90 % av fallen) formen av ED &r hypohidrotisk ED som
forekommer mest uttalad hos pojkar, dar den oftast &rvs X-
kromosombundet (Se mer om genetik i sarskilt kapitel). Hypohidro-
tisk betyder nedsatt svettsekretion. Aven anhidrotisk AD férekom-
mer (anhidrotisk betyder avsaknad av svettsekretion).

-Vid manga former av ED é&r har, naglar och tander paverkade; vissa
former medfor ocksa att hjarnan ar paverkad.

ED uppskattas forekomma hos mellan 1-10 /100 000 fédda barn. To-
talt uppskattar man att det i hela Sverige finns minst 100 barn och
vuxna med ED.

Dariers sjukdom

Vid Dariers sjukdom fungerar inte keratiniseringen (se sid 4) som den
ska.

-Fram till puberteten fungerar processen ofta som den ska, men déaref-
ter borjar enstaka 6verhudsceller mogna ut for tidigt, d v s férhornas
redan nedanfor hornlagret, vilket medfor att huden blir skér och trasig.
Hudens "forsvar” blir att bilda mer hornmassa for att stoppa lackaget
vilket leder till punktvis forhorning, till att bérja med runt harsacks-
mynningarna, senare mer sammanflytande. Egentligen vore det béttre
i det har fallet om huden inte var sa bra pa att reparera skadan med
extra hornhudsproduktion, sa Anders Vahlquist.

| Sverige fods det 1-3 barn/ar med anlag som senare utvecklas till Da-
riers sjukdom. Dariers sjukdom &r autosomal dominant, vilket innebér
att den aldrig hoppar dver nagon generation.

Overlappning

Mellan dessa tre och andra likartade sjukdomar finns inga vattentata
skott, tvartom finns det en delvis 6verlappning mellan sjukdomarna
ED (som innefattar mer 200 undergrupper), EB (som innehaller 20-25
undergrupper) och Iktyos (iktyossjukdomar &r en grupp arftliga sjuk-
domar som ingar i gruppen keratiniseringsrubbningar, rubbningar i
hornhudsprocessen).
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-1 skdrningspunkten mellan de tre sjukdomsgrupperna, med viss Over-
lappning gentemot alla tre, ligger Dariers sjukdom. Exempel pa ge-
mensamma problem i 6verlappningsomradena, men med olika orsa-
ker, &r hudskorhet, fjallande torr hud, rubbad svettning och problem
med tander, har och naglar.

Genetik och genetisk vagledning

Klinikchef Maritta Hellstrom Pigg, Akademiska sjukhuset, Uppsala,
informerade om genetik (arftlighet) i allmanhet och genetisk végled-
ning.

-Cellen, som é&r kroppens minsta enhet, innehaller en cellkarna med
alla arvsanlagen (generna), samt organeller (bestandsdelar) for bl a
renhallning och energiproduktion.

| DNA-molekylen, som finns i varje cellkarna i var kropp, finns all
information kroppen behdver, i dubbel uppsattning, for utveckling
och funktion. DNA é&r saledes mallen for liv. Informationen finns
lagrad i 23 par kromosomer som tillsammans innehaller cirka 22
000 gener (arvsanlag).

-Varje enskilt arvsanlag (gen) utgér monster fér produktion av ami-
nosyror som tillsammans bildar ett sérskilt aggvitedmne (protein)
som kroppen behover. Nar ett protein ska bildas klyvs dubbel-
strangen med DNA och darefter avlases informationen fran den ena
av strangarna.

Vid befruktningen kommer 23 kromosomer fran den manliga sades-
cellen och 23 kromosomer fran kvinnans agg. Dessa kromosomer
bildar i den nya cellen 23 kromosompar, d v s 46 kromosomer. Ett
av kromosomparen utgdrs av vara konskromosomer, XX for kvin-
nor och XY for man. Det som fran borjan ar en enda befruktad &gg-
cell delar sig flera miljoner ganger och varje gang ska DNA-spiralen
med all information l&sas av och kopieras till den nya cellen.

Det finns olika mojliga forandringar i arvsanlagen:
a kromosomala férandringar
a/ numeriska avvikelser, t ex for manga kromosomer
b/ strukturella avvikelser, t ex att delar av en kromosom saknas
eller har bytt plats med nagon annan del
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a forandringar i DNA

Forandringar (mutationer) i enskilda arvsanlag, gener, kan antingen
arvas eller uppsta spontant i samband med befruktningen.

-Alla ménniskor har forandringar i sina arvsanlag, men det innebar
inte alltid sémre funktion eller sjukdom.

Olika arvsmonster

Olika typer av arftlighet forekommer vid EB, ED och Dariers sjuk-
dom.

EB kan arvas autosomalt dominant eller autosomalt recessivt

ED kan drvas X-kromsombundet recessivt eller autosomalt dominant
eller autosomalt recessivt

Dariers sjukdom arvs pa ett autosomalt dominant sétt.

o Autosomal dominant nedarvning. | den typen av arftlighet racker
det att den ena foralderns ena anlag ar sjukt for att barnet ska riskera
att fa sjukdomen. Den foraldern har da sjalv sjukdomen, men i en del
fall sa lindrigt att man inte stallt nagon diagnos. Risk att fa ett sjukt
barn &r i sadana fall 50 % vid varje graviditet. Det beror pa att den
sjuka foraldern ocksa har ett friskt anlag och slumpen avgor vilket
anlag som hamnar i &ggcellen eller sadescellen. Allvarlighetsgraden
kan variera, vilket innebar att barn och foréldrar inte behdver ha lika
mycket symptom.

o Autosomalt recessiv nedarvning. Detta innebar att bada foraldrar-
na, som sjalva ar friska, maste ha ett sjukdomsanlag vardera for att det
ska finnas en risk att barnet far sjukdomen. Risken att fa ett sjukt barn
vid denna typ av arftlighet &r 25 % vid varje graviditet, risken att fa ett
anlagsharande barn 50 % och mojligheten att fa ett barn som varken ar
sjukt eller anlagsbarare ar darmed 25 % vid varje graviditet. Vid do-
minant nedarvning ar det ofta fraga om forandringar i aggviteamnen
for uppbyggnad av strukturer som kraver tva friska anlag. Vid recessiv
nedarvning ar det oftare fraga om enzymdefekter i amnesomsattning-
en. Ett sjukt anlag ger inte sa stor reducering av enzymet, men tva gor
det.

a Vid X-kromosombunden recessiv nedarvning har den vanligtvis
friska anlagsbarande moderns pojkar 50 % risk att &rva antingen mo-
derns friska eller moderns forandrade X-kromosom. Arver pojkarna
moderns forandrade X-kromosom blir de alltid sjuka. Flickor blir of-
tast inte sjuka eftersom de arver en X-kromosom fran vardera foral-
dern och den friska kromosomen i sadana fall vanligtvis dominerar
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over den sjuka. Eftersom pojkar alltid arver en Y-kromosom fran sin
far kan pojkar aldrig arva en forandrad X-kromosom fran fadern.

Omvardnad och vardagsproblematik vid EB, ED och Dariers

sjukdom

Med dr/leg. sjukskoterska Agneta Ganemo, Akademiska sjukhuset,
Uppsala informerade/diskuterade omvardnad vid EB, ED och Dariers
sjukdom. Agneta Ganemo har personlig erfarenhet omvardnad av barn
med svara hudsjukdomar och ingar i gendermatosteamet i Uppsala
tillsammans med professor Anders Vahlquist och med dr Maritta
Hellstrom Pigg.

-Foljande omraden hade jag tankt ta upp nar det galler omvardnad och
vardagsproblematik; hud, temperaturreglering, har och naglar, sémn,
personlig skotsel, klader och skor, hemmet, arbete och fritid.

Behandlingen vid EB gar i stort sett ut pa omvardnad, att skydda
huden mot mekaniska trauma (gnidning och skavning) samt sarvard
och forbandsteknik. Blir ett sar infekterat behandlas det med antibioti-
ka lokalt eller invartes. | behandlingen deltar omvardnadspersonal,
barnlakare och hudldkare m fl.

-1 svara fall kan man ocksa behdva ta hjélp av kurator, sjukgymnast,
tandlakare, dronléakare, dietist, ortoped, mag-tarmlédkare mm. Vid ED
och Dariers sjukdom &r behoven inte detsamma som vid EB. Manga
likheter finns men &ven stora olikheter. Nedan foljer ett utdrag ur fore-
lasning och diskussion meddeltagarna.

Personlig skotsel

1/ Hud

-Vid bad mar manga med hudsjukdomar bra av tillsatser i karet av salt
(medelhavssalt) i ungefar samma proportioner som kroppsvéatskorna,
d v s cirka 1 % salt. Tillsats av olja kan ocksa kannas skont men blir
latt lite kladdigt. Kaliumpermanganat i badvattnet ar infektionsham-
mande, men forstér vanliga badkar. Da kan man istéllet prova att bad-
da med kaliumpermanganatet.

Smdorjning med kramer fungerar mjukgorande, fuktande, avfjallande
eller stillar klada. Keratolytika sdsom karbamid, mjolksyra och propy-
lenglykol &r de tillsatser som &r vanligast forekommande som avfjél-
lande och fuktighetsbevarande. Daivonex® &r en kram med D-vitamin
som anses kunna dampa den snabba uppbyggnaden av hornceller som
finns vid Dariers sjukdom. Det finns manga olika mjukgo6rande kra-
mer att vélja pa. Viktigt att ha en diskussion med sin ldkare vad som
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kdnns bra och gor nytta, men ocksa vad som eventuellt inte passar.
Smodrjning vid EB skall goras forsiktigt da huden ar skor och inte tal
gnidning. Vuxna personer kan behdva hjélp med smorjning ibland.
Behandlingsavdelningarna pa hudklinikerna kan da hjalpa till.

Haltagning av blasor rekommenderar Agneta Ganemo att man gor.
-Jag tycker att man ska ta hal pa blasor sa snabbt som majligt, men
ocksa viktigt att Iata blastaket vara kvar. For rengoring av sar gar det
bra med vanligt kranvatten, men vid infekterade sar anvands t.ex al-
sollosning, alsolgel eller klorhexidin. For omlaggning av EB-sar, al-
ternativt forebyggande pa huden ar Molnlyckes Safetac forband (me-
pitel, mepilex mm) bast. En av deltagarna med svar EB ansdg att det
ibland behdvdes salvkompress under Mepilex for att det inte skulle
fastna i saret. Vid behov av hjalp med omlaggning bor distriktssko-
terskan pa hemorten kunna hjalpa till.

2/ Har och naglar

Manga med EB far blasor i harbotten, som precis som pa kroppen bor
punkteras. Vid Dariers sjukdom kan klada och séndertrasad hud vara
ett bekymmer. Harbotten kan baddas med en kortisonlosning for att
minska kladan och lindra bekymret.

-Forsiktig kamning och viktigt att med upplysning till friséren om sina
bekymmer. For de med ED som saknar har kan peruk kéannas bra, dels
for utseendet men ocksa som skydd mot solen. Hudklinikerna ordine-
rar peruk, sa Agneta Ganemo.

Naglar och nagelklippning &r ett problem fér manga.

-Problemet ligger i att naglarna ofta blir tjocka och behdver slipas ned,
eller tas bort. Det kan ocksa sjukvarden hjalpa till med, eftersom en
del naglar sitter sa 16st, de sitter bara fast i basen, och kan lossna.

3/ Temperaturregleringen

Vid de tre sjukdomarna EB, ED och Dariers sjukdom finns bade pro-
blematiken “att inte svettas” och “att svettas for mycket”. Bada tva
tillstanden ar besvérliga for den som har det. Att svettas for mycket pa
fotterna kan ge de med EB stora problem, da blashildningen blir 6kad
och det ofta medfor smartor vid t ex vid gang. Det finns medicinsk
behandling vid 6kad svettning och det &r viktigt att detta bekymmer
ventileras med hudl&karen.

Att inte kunna svettas ger en annan effekt d v s personen blir trétt och
tagen av att bli 6verhettad. Beredskap maste alltid finnas vid varma
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dagar eller vid fysisk anstrangning. Vid ED &r det vanligt att personen
maste ata febernedsattande for att fa ner temperaturen.

4/ Kost och néaring

De som har svar EB kan ha &t- och svéljsvarigheter p g a sarbildningar
eller arr fran tidigare sar vilket kan medféra brist pa olika mineraler
sasom jarn, zink m fl. Det kravs ett blodprov for att se om det forelig-
ger nagon brist. Ett fatal personer med svar EB kan behdva fa “maten”
genom sond, en s k knapp genom huden in i magsacken, for att de har
sa svara at- och svéljsvarigheter.

-Jag rekommenderar er att ha kontakt med en dietist, om ni inte redan
har det, sa Agneta Ganemo.

5/ Sémnproblem

Det ar inte ovanligt att man far somnsvarigheter p g a av smarta, klada
eller att forbanden &r varma och obekvédma. De tre olika sjukdomarna
paverkar pa olika satt och somnproblemen varierar med bade sjukdom
och person.

-Ibland kan det vara motiverat att ta smartstillande. Det finns ocksa
mediciner, s k antihistaminer, for kladan, t ex Tavegyl® eller Clari-
tyn®. Medicinerna paverkar inte den direkta kladan men fungerar
relativt bra genom sin trottande effekt.

Dessutom informerade och diskuterade Agneta Ganemo med delta-
garna om lampliga kl&der och skor, anpassningar i hemmet, arbete och
fritid. Tyvarr ar det inte har mojligt att redovisa den omfattande dis-
kussionen har.

Overlakare Gabor Koranyi, Centrallasarettet Vaxjo, informerade om
torra 6gon och synproblem i samband med detta.

-Jag har tidigare arbetat som dgonkirurg. Numera ar jag klinikchef i
Véxjo och har ett mer administrativt arbete. De senaste 7-8 aren har
jag alltmer intresserat mig for dgats ytor och slemhinnor.

De ytor det ar fraga om ar 6gonlockens insida som tacks av en tunn
slemhinna, den s k bindehinnan som dessutom técker den framre de-
len av 6gongloben, samt senhinnan, hornhinnan och tarfilmen.
-Alla hinnor maste samverka och tarkortlarna producera tarvatska, i
annat fall kan man fa problem med exempelvis torra 6gon som kan
innebdra upprivna, skrovliga ytor, smarta och samre syn.
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Tarsystemet har flera funktioner:

a det baddar och smérjer ytorna

o det slatar ut ytan pa hornhinnan, vilket mojliggor skarpsyn
a det tvattar bort damm och doda cellavlagringar

a det sékrar syretillforseln till hornhinnan

o det innehaller antibakteriella enzymer

-For att systemet ska fungera kravs dessutom normala blinkningsrorel-
ser, tillracklig mangd tarvatska med ratt sammanséattning. Tarfilmen,
som bestar av vatskekomponenterna fett och slem, produceras i tarkor-
teln, i fettkortlar i 6gonlocken och i olika celler pa Ggats yta.

Torra 6gon kan orsakas av luftkonditionering, fel i de slembildande
cellerna, minskad fettproduktion p g a égoninflammation och ektropi-
on (utatrullning av 6gonlocken), mediciner, rokning, miljopaverkan
(bl a torr luft), samt autoimmuna sjukdomar.

-Ogonfynd vid hudsjukdom kan vara fjall p& dégonlockshuden och i
ogonfransarna. Ar huden sjuk krymper den. Om detta sker i exempel-
vis det nedre d6gonlocket, slapper 6gonlocket sa att det inte langre lig-
ger an mot dgat. Detta kallas ektropion. Slemhinnorna kan ocksa vaxa
ihop vid exempelvis sarbildning pa insidan av nedre 6gonlocket och
det ar inte alls bra for bl a dgats rorlighet.

Torra 6gon forekommer allmént i den vuxna befolkningen (10 %) och
okar med stigande alder.

-Vid synintensiva yrken kan det bli s& att man blinkar for lite och tar-
vatskan torkar ut. Inflammationer, infektioner och kontaktlinser kan
forvérra situationen.

Vanligt forekommande symptom vid torra 6gon ar sveda, skav, klada,
ljuskanslighet, dimsyn, rodnad, synnedsattning och traddragande se-
kret.

-Det basta man kan gora da ar att halla rent med vanligt rengérande
vatten och dricka mycket vatten. Vid 6gonlocksinflammation skall
man ocksa varma dgonlocken och forsoka pressa ut den olja som kan-
ske fastnat och harsknat i kortlarna, helst ett par ganger/dag.

Utlosande faktorer ar allt som bryter 6gonytans jamnhet och smorj-
ning, sasom kantinflammation i 6gonlocket, dalig stangning av dgon-
locken samt en forandrad tarfilm.

Diagnostiken stalls pa kliniska fynd och tester av bl a produktionen av
tarvatska och dess kvalitet, avdunstning och avflode.
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-Det ar séllan 6gonlakare gor dessa tester som rutin, eftersom de ar sa
tidskravande.

Behandlingen kan inriktas pa:

o hudvard, forhindra uttorkning

a operation av ektropion

o punctum plugg som forhindrar taravflodet och kan ge lindring
o tarsubstitut, ev receptbelagda (=lakemedel eller receptfria)

a antinflammatorisk behandling

a kirurgisk behandling av forandringar

Tand- och munhalsa

Overtandlakare Birgitta Bergendal, Kompetenscenter for sillsynta
odontologiska tillstind, Odontologiska Institutionen, Jonképing och
tandhygienist Mia Zellmer, Mun-H-Center, Goéteborg, informerade
och diskuterade med deltagarna om tand- och munproblem vid EB,
ED och Dariers sjukdom.

Mun-H-Center i Goteborg och Kompetenscenter i Jonk6ping ar natio-
nella kompetenscentra for sallsynta diagnoser inom tandvarden

Var och en av deltagarna berattade om sina problem nér det géllde
tand- och munhalsan och i samband med detta diskuterades méjliga
atgarder. Har foljer exempel pa vad som framkom.

Flera av deltagarna visade sig ha problem med muntorrhet, nagon
enstaka hade problem med det motsatta, for mycket saliv.

-De flesta mediciner sénker salivproduktionen och orsakar muntorrhet.
Men det ar forst néar salivproduktionen sjunkit med mer &n 50 % som
man upplever muntorrhet. Det ar viktigt att géra nagonting at, efter-
som muntorrhet okar risken for karies och tandkéttsinflammation. Om
man alltid varit torr i munnen upplever man det som normalt. Saliv-
produktionen &r enkel att méta och det rekommenderar vi att man gor
om man har problem med muntorrhet.

Ibland récker det inte med att dricka vatten for att bli av med ké&nslan
av muntorrhet. D& kan man spraya munnen med nagon av de olje-
sprayer som finns pa apoteket eller sjalv blanda matolja och vatten i
en sprayflaska. Tuggning och svaljning kan ocksa underlattas om man
tar en % -1 tesked matolja fore maltid. Det finns ocksa fluortabletter
som stimulerar salivproduktionen.
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Vid ED ér det vanligt att man saknar manga tandanlag eller, i ensta-
ka fall, alla tander.

-Ofta blir da den slutliga behandlingen ersattning med tandimplantat.
Det finns goda erfarenheter och manga publikationer om implantatbe-
handling vid ED.

Nér det géller olika typer av tandersattningar och annan tandbehand-
ling, vid manga andra séllsynta diagnoser, saknas ofta helt redovisad
erfarenhet i den vetenskapliga litteraturen. Detta galler exempelvis
Dariers sjukdom.

-Vid Kompetenscenter i Jonkoping har vi nyligen besvarat en konsul-
tation om det ar lampligt att genomféra implantatbehandling och ope-
ration av tandkottet vid Dariers sjukdom. | samrad med Anders Vahl-
quist har vi kommit fram till att det bor ga bra och att ingenting talar
mot behandlingen.

Nagra beréattade att de hade problem med skérhet, blédning och sar i
tandkottet.

-Detta kan ha flera orsaker. Vi rekommenderar tita tandvardskontrol-
ler, forslagsvis tandlakarbesok en gang/ar och tandhygienistbesok var
sjatte manad (for rengoring, polering och borttagning av tandsten),
och kanske oftare om man &r muntorr och har svart att utféra en bra
egenvard.

Flera av deltagarna beréttade att de mott oforstdende tandvardsper-
sonal med bristfélliga kunskaper om deras diagnos. Nagra ansag sig
ha blivit direkt illa behandlade.

-Det ar viktigt att informera tandvardspersonal om mojligheten att ta
kontakt med Mun-H-Center eller Kompetenscenter i Jonkdping och
dar fa information och rad kring fragor om munhélsovard, munfunk-
tion och tandbehandling.

Darefter informerade foreldsarna om olika satt att forebygga karies,
tandkottsinflammation och andra problem.

-Det &r en stor fordel om den forebyggande tandvarden ar sa bra att
man slipper fa hal i tanderna. Regelbunden och noggrann tandborst-
ning och rengdring mellan tdnderna, i kombination med att man tanker
pa vad man éater, racker ofta. Men inte sallan kan det behovas att man
kommer till tandvarden oftare, kanske 4-5 besok/ar, for rengoring,
polering och borttagning av tandsten
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-Alla bor anvénda fluortandkrdm. Ibland &r det motiverat med extra
fluor och det kan i sa fall ges i tablettform, som tuggummi eller genom
fluorskoljning.

Vuxnas erfarenheter av vardagsliv och samhallsinsatser

Agrenska genomforde 25 - 27 februari 2007 en vuxenvistelse for per-
soner med hudsjukdomar. Tva man och fyra kvinnor i aldrarna 33 —
49 ar deltog.

Skolgang, utbildning, yrkesval och arbetsliv

Skolgéang och information till skola och klasskamrater

Skolan verkar ha fungerat tillfredsstallande for de flesta i gruppen.
Gruppen som helhet pekar pa vikten av att omgivningen far informa-
tion och att det finns en 6ppenhet kring sjukdomen. Men a andra sidan
vill man inte bli sarbehandlad, utan vill vara som alla andra.

Flera av deltagarna beskriver ocksa att skolan och kamrater pa olika
satt fatt information. Foraldrar har ibland informerat t ex infor start i
forskolan, och ibland har man sjélv beréttat och beskrivit symtomen. |
nagot fall har det varit elevassistent, som gett information.

Kanske kan det vara sa att foraldrar tror sig skydda sina barn genom
att inte prata om sjukdomen, menar en av deltagarna och darfér infor-
meras inte omgivningen.

Omgivningens bemotande hade varierat.

Det fanns exempel pa negativ sarbehandling, tex att fa finna sig i tes-
ter och utredningar utan att kunna séga nej, eller att klasskamraters
foraldrar protesterat och inte tyckt att hon skulle ga tillsammans med
deras barn i skolan. Just att sjukdomen inte &r smittsam ar darfor vik-
tigt att formedla.

Flera av deltagarna sager att de inte hade nagon direkt upplevelse av
att vara annorlunda nar de var sma. "Jag gick pa dagis, sa alla pa or-
ten i min alder och yngre, de sag ju mig dagligen, sa det var ingen som
reagerade pa att jag sag annorlunda ut.”

Daremot kunde det bli mera patagligt nar man blev aldre.

A andra sidan hade négon tidigt ként sig annorlunda och illa bemétt,
men fick stod av kamrater och béttre bemotande pa gymnasiet.

Nagon utvecklade med hjalp av sin familj olika satt att tackla daligt
bemotande, tex att sjalv ringa upp och tala med kamraternas foréaldrar.
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Yrkesval och arbete

Deltagarna har arbete bl a inom vard- och omsorgssektorn, som egen-
foretagare, pa kontor, som chauffor och med lokalvard. En person har
sjukersattning efter manga ar i arbetslivet. Nagon arbetar halvtid pga
sjukdomen. Det &r framfor allt tidskravande omlaggningar, som &r
orsak till detta.

Nagon tycker att man blivit 6dmjuk av sjukdomen och att det ar en
tillgdng nar man i sitt arbete moter andra manniskor i svarigheter.
Egna erfarenheter ger maéjlighet till forstaelse av andra.

Halva gruppen har gjort sina yrkesval utifran intresse och till en bor-
jan inte funderat sa mycket éver om hinder skulle kunna uppsta i ar-
betslivet. Efterhand har man fatt revidera sina yrkesplaner och prova
sig fram till vad som fungerar att arbeta med.

Symtomen fran sjukdomen kan gora att det dr svart att vistas i vissa
miljoer dar det ar for varmt eller kallt. Man kan kanske inte utsétta sig
for vissa typer av arbete, tex arbeten dar man kan riskera att fa infek-
tioner, dar man anvénder sina hander mycket eller d&r man tror att
omgivningen har fordomar och forvantar sig ett visst utseende.

En man berattar att han fatt véalja bort arbetsplatser dar det varit for
varmt eller kunnat bli for varmt pa sommaren och darfor provat att
arbeta nattetid for att undvika varma arbetsmiljéer. Det valet fick kon-
sekvenser for det sociala livet, eftersom umgange med véanner och
bekanta inte fungerade sa bra ihop med nattarbete. Arbetsmiljoer med
val fungerande luftkonditionering under alla arstider kan alltsa vara
extra viktigt.

Nagon har valt bort en yrkeskarridar dar man arbetar mycket med han-
derna. Just problem med hénder och att vara i vatten kan stélla till det,
men det hindret kan ibland avhjalpas med handskar.

Flexibel arbetstid skulle underlatta om man har mycket vark, som
ibland paverkar somnen.

Flera hade ocksa erfarenhet av att arbetsgivare generellt vill ha perso-
nal, som ar pa plats varje dag, som inte har upprepad korttidsfranvaro,
som har forutsattningar att klara av arbetets krav utan att adra sig ska-
dor och som inte kommer att behdva stérre, kostbara anpassningar.
Nagon betonade att det stora ansvar som arbetsgivare har idag, leder
till tveksamhet att anstalla personer med sjukdomar.

Nagon deltagare hade onskat att foraldrarna varit med mer och “styrt
upp” kring yrkesvalet. Det kanske hade underlattat, samtidigt som det
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kanske ocksa varit bra att man fick prova pa forst innan man begransat
mojligheterna.

Boende, vardagsliv, somn och aterhamtning

Hudsjukdomen paverkar vardagslivet pa olika satt for samtliga i grup-
pen. Nagon deltagare behover tex har personlig assistans.

Kl&der, tvatt och stddning

Klader och sangklader blir snabbt ofrdscha pga salvor, fjallning, infek-
terade och 6ppna sar. Darfor behover man tvatta mycket mer &n per-
soner utan hudsjukdomar. En av deltagarna berattar att hon alltid val-
jer morka sangklader och underklader sa att flackar inte ska synas sa
vél.Det blir naturligtvis ett stort slitage pa kladerna nar man tvingas
tvatta dem ofta. Alla i gruppen &r eniga om att det gar at mycket mer
klader, dels av slitage men ocksa att det behdvs en storre mangd kla-
der ndr man reser bort.

Flera av deltagarna maste ocksa valja speciella material som inte blir
for varma eller skaver mot huden. Bomull, silke och siden &r material
som kan fungera.

Skor ska helst vara helt i skinn for att vara mjuka, inte skava och inte
vara for varma.

Flera svettas mycket pa hander, fétter och ibland andra kroppsdelar.
Fotsvett forstor skor snabbt och gor ocksa att man behover fler par att
byta med. En fungerande fotspray finns pa Apoteket och heter bara
"Fotsprej”.

Tvéttmaskin och diskmaskin ar absolut nédvéndigt att ha. Allergi- och
miljomarkta tvattmedel fungerar bast, andra kan bli for starka. Hands-
kar vid hushallsarbete &r nédvandigt for nagra.

Nagra behdver ocksa stada mycket, eftersom huden fjéllar. Vanliga
dammsugare ar inte alltid tillrackligt effektiva. Centraldammsugare
kan behdvas.

Mat
Nagon har svart att svélja pga sar och blasor i halsen och behover dar-

for sondnaring.

Sémn och aterhdmtning
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For att lindra vark, klada och infektioner och fa kroppen att ldka och
aternamta sig, behover de flesta vila extra. Det innebar inte nddvan-
digtvis sova, men att fa vara stilla.

En person har standig vark, vilket i perioder nastan omdjliggor natt-
somn.

En person har specialmadrass for att sova sa bra som majligt.

Kyla och virme

Beroende pa vilken hudsjukdom man har, sa har man svart for anting-
en stark kyla eller stark varme.

Nagra blir jattetorra och far klada av kylan, ndgon tycker det gor ont
att frysa. Ett tips vid for torr inomhusluft pa vintern &r att lagga bléta
handdukar pa elementen. (Obs fungerar vid vattenburen varme! Elekt-
riska element far inte Gvertackas!)

Luftkonditionering tex i bilen ar nodvandigt for den som inte klarar
for stark varme, men ger samtidigt torr hud och rinnande 6gon, pape-
kade en deltagare.

Salta bad &r bra, anser de flesta, men daremot ar inte vistelse direkt i
solen alltid bra.

For fotvard kan oljebad vara bra. Nagon rekommenderade ocksa ett
prisvart hobby/multiverktyg fran Claes Ohlsson for fotvard i stallet for
dyra fotvardsverktyg.

Det gar mycket tid for de flesta till insmorjning av kroppen och om-
laggning av sar och blasor.

Fritid och egen tid

Ibland tar arbete och aterhamtning sa mycket tid att det inte blir sa
mycket fritidsaktiviteter.

Nagon brukar traffa vanner, en annan haller pa med teater. Cykling,
hundpromenader och anpassad vattenjympa &r andra fritidsaktiviteter,
som deltagarna utdvar. Efter vattenjympa galler det att duscha riktigt
noga och smarja ordentligt for att inte fa ont av kloren.

Socialt liv, familj och vanner

Nagra tycker att sariga, infekterade hander, fingrar och naglar kan
vara ett problem i méten med andra manniskor. De forsoker skona sin
omgivning och undvika att réra vid sddant som andra ska anvanda.
Vissa har ocksa fatt negativa reaktioner fran personer som tror att tex
blasorna smittar.
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Nagon har varit orolig for att hennes dotter skulle bli utsatt for negati-
va reaktioner i forskolan pga av sin mammas utseende, men barngrup-
pen fick information och har inte gjort nagon affar av det.

Slaktingars bemotande varierade. Antingen kunde de helt ignorera
sjukdomen och inte forstd konsekvenserna av den eller bara tycka
synd om personen. Det ar stor skillnad pa att tycka synd om och att
sdga "Jag forstar att du har ont” eller ”Ar det ndgot jag kan hjalpa dej
med?”

Sjukvarden

Bemétande

Ibland kan man kénna sig som ett “skyltexemplar” vid besok i sjuk-
vérden, alla lakare vill komma och titta. A andra sidan kan det vara
bra att sprida kunskap genom att fler lakare far se symptomen.

For att fa basta mojliga hjalp pa vardcentralen, som ofta byter ldkare,
har en av deltagarna bett att ndgon lakare med extra intresse for hud-
sjukdomar skulle vélja henne som patient och inte att hon sjalv skulle
forsoka vélja doktor.

En annan av deltagarna har kontakt med sin hudlakare for alla be-
kymmer, som vid behov slussar vidare.

Det kan ocksa vara besvdarande om man soker vard for nagon banal
akomma, men hudsjukdomen far mesta uppmarksamheten.

Akut omhé&ndertagande

Nagra funderar pa risk for felbehandling vid akut sjukdom eller
olycksfall om man inte sjélv kan beratta.

Nagon papekar att det kravs kunnig narkoslékare for att intubera utan
att skada, de tal inte heller att bli tejpade eller gipsade, ndgon &r su-
perallergisk mot vissa smértstillande preparat. En annan &r radd for att
behova ligga still pa hart underlag utan att kunna rora sig eller formed-
la att det gor outhardligt ont.

Nagon foreslog att man skulle ha ett kort i planboken med informa-
tion. Dar tittar ju personal ganska snart vid ankomst till sjukhus.

Monica, 43 ar, har ektodermal dysplasi, ED

Hur &r det att vara vuxen och ha ED?

-Det &r inget markvardigt alls. Jag har krampor som alla andra. Men
dessutom saknar jag har och har latit ta bort fingernaglarna, eftersom
det blev standiga infektioner under dem. I 6vrigt har jag inga problem
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av min sjukdom, eftersom jag ar sa lindrigt drabbad jamfort med
manga andra. Jag ser mig varken som handikappad eller sjuk.

-Nér jag traffar nya manniskor sa marker jag ju efter ett tag att de ar
nyfikna och vill veta varfor jag ser ut som jag gor. Och pa krogen kan
det ibland bli véldigt jobbigt, nar folk tappar vett och sans och ska ha
reda pa varfor jag inte har har.

-Jag har bestdmt mig for att inte skaffa peruk. Jag har provat det for
manga ar sedan och da var det bade stickigt och varmt och inte alls
skont. Jag kande inte igen mig sjélv. Det &r klart att jag funderar
ibland pd att prova det igen, eftersom det inte kostar mig nagot och
perukerna idag ar mycket béttre &n for tio-tjugo ar sedan. Men for mig
skulle det i sa fall bli mer en ploj. Min identitet sitter i att vara harlos.
Om mitt eget har kom tillbaka fick jag val tanka om.

Hur var det att vaxa upp och ha ED?

-Man stéllde diagnosen ED redan nar jag var fyra ar. Det var avsakna-
den av har och konstiga naglar som gjorde mamma misstanksam.
Uppvaxten paverkades inte alls, som jag minns det. Mdjligen var jag
lite kaxigare &n de andra barnen och hade hjélp av ett stort sjalvfortro-
ende. Kanske handlade det ocksa om att lara kamraterna att acceptera
att alla inte ser likadana ut och finnas tillhands och forsvara mig om
det behdvdes.

Hur har det gatt pa arbetsmarknaden?

-ldag arbetar jag som administrativ sekreterare trots att jag ar utbildad
underskoterska och mentalskoterska. Jag trivs véldigt bra med mitt
jobb. Nar jag skulle skaffa mig en utbildning sa kandes det inte som
om min sjukdom skulle bli nagot hinder. Men jag har nog alltid kant
en viss begransning om jag skulle representera ett foretag, t ex tror jag
inte att man skulle vilja ha mig i en hotelldisk. Skulle jag soka ett sa-
dant jobb tror jag att jag skulle mota hinder.

Finns det nagonting du skulle vilja gora, som sjukdomen satter
stopp for?

-Nej det kanner jag inte. Jag har familj och barn, en underbar dotter pa
17 ar som ér helt frisk och inte heller kan fora sjukdomen vidare. Att
vaga skaffa barn var ju en svar sak. Bade jag och min man visste ju att
risken var ratt stor att ett barn skulle drva min sjukdom och kunde
barnet i sa fall bli varre drabbat, det undrade vi. Sjalv &r jag ju forhal-
landevis lindrigt drabbad och aldrig fatt lida fysiskt.

Finns det nagonting i din tillvaro som kanns jobbigt idag, som har
med sjukdomen att géra?
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-Nej det gor det inte. Men under min dotters uppvéxt funderade jag
ibland pa om hon skulle fa det jobbigt med sina kamrater bara for att
jag sag ut som jag gjorde. Men sa blev det aldrig. Jag har alltid varit
med pa dagis och pa skolan och ofta haft 6ppet hus for min dotters
vanner och kamrater. Det har kants valdigt bra.

Har kan man f& mer information

Socialstyrelsen kunskapsdatabas om ovanliga diagnoser (ED, EB och
Dariers sjukdom)
Internetadress: www.sos.se/smkh

Agrenskas nyhetsbrev (EB)
Internetadress: www.agrenska.se
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