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Bakgrund,  Ledgångsreumatism (RA)

I kroppen sker ständigt inflammatoriska reaktioner. Dessa
 inflammationer leder vanligtvis inte till någon skada eftersom ett
 normalt fungerande immunförsvar både bekämpar och läker
 förhållandevis snabbt. Men hos vissa människor fungerar inte
 immunförsvaret som det ska.

 Hos reumatiker till exempel, saknas "avstängningsknappen" som
 gör att försvarscellerna drar sig tillbaka efter avslutat uppdrag, det
 vill säga när de förintat det som ställt till besvär. Hos dessa tillåts
 alltså inflammationsattacken fortsätta och bli mer eller mindre
 kronisk, trots att den skadar den egna vävnaden. Om denna
 aggressiva process inte hejdas på medicinsk väg, kan brosk och
 andra vävnader skadas allvarligt. I värsta fall inom bara några
 månader.

Många tror att reumatiska sjukdomar bara drabbar lederna och
 resten av rörelseapparaten. Men de ämnen som har centrala roller i
 inflammationsprocessen sparkar också igång inflammationer som
 till slut också kan angripa andra organ i kroppen och även ge
allmänna symptom, till exempel svår trötthet. Sådana sjukdomar
 brukar kallas systemiska sjukdomar. Även kronisk
 ledgångsreumatism, som traditionellt inte klassas som
 systemsjukdom, kan drabba andra organ än lederna.

De reumatiska sjukdomarna kan delas in i två huvudområden:
 inflammatorisk och icke-inflammatorisk reumatism. Till de
 inflammatoriska sjukdomarna hör bland annat ledgångsreumatism,
 Bechterews sjukdom och SLE (Systemisk Lupus Erythematosus). Till
 de icke-inflammatoriska sjukdomarna hör till exempel fibromyalgi
 och artros.(1)

Reumatoid artrit är den dominerande sjukdomen inom svensk
reumatologi och kan definieras som en kroniskt förlöpande, symmetrisk
polyartrit med benägenhet att destruera brosk och närliggande ben. (3)

Reducerad BUT
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Henrik Samuel Conrad Sjögren  1899-1986

Beskrivning

I början av 30-talet upptäckte den svenske ögonläkaren Henrik
 Sjögren att vissa patienter med kronisk ledinflammation även hade
 besvär med torra ögon och munslemhinnor. I dag - nästan 70 år
 senare - har sjukdomen visat sig vara en av de vanligaste
 formerna av reumatism. Men den är svårt att upptäcka, ofta tar det
 tio år innan man får diagnos.

Sjögrens syndrom är en kronisk autoimmun sjukdom,som kännetecknas av torra  
slemhinnor i bl a ögon. Sjögren syndrom är den vanligaste (ca:2%) av de olika 
reumatiska systemsjukdomarna såsom kronisk ledgångsreumatism. 
90% av de diagnostiserade fallen är av okänd anledning kvinnor. I teorin kan man få 
sjukdomen mellan födseln och 100 år, men vanligtvis debuterar den mellan 35-55 år. 
Sjukdomen debuterar i de flesta fall långsamt.

Den finns både som separat sjukdom, och kallas då  primärt Sjögren syndrom.

Men om den uppträder hos patienter som redan har en utvecklad och karakteriserad 
sjukdom (t ex kronisk ledgångsreumatism) då kallas den sekundärt Sjögrens 
syndrom.

Den primära varianten är vanligare än den sekundära.
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Primärt Sjögrens syndrom

drabbar främst saliv- och tårkörtlar utan att personen
har någon annan reumatisk sjukdom.

Vid sekundärt Sjögrens syndrom

har personen, förutom inflammation i saliv- och
tårkörtlar, en annan kronisk reumatisk sjukdom. Kronisk ledgångsreumatism
(reumatoid artrit) är den vanligaste sjukdomen vid sekundärt Sjögrens syndrom.
 Sjögrens syndrom förekommer i alla åldrar men de flesta som insjuknar är i
 40-50 års åldern. Sjukdomen är tio gånger vanligare hos kvinnor än hos män.(2)

Symptom

De fyra vanligaste symtomen är: 

                                   Trötthet 
                                   Torra ögon 
                                   Torr mun, näsa och svalg 
                                   Handleds- och fingerledssmärtor 

Trötthet

 Ett av de första betydelsefulla symtomen är en mycket uttalad trötthet.
 Tröttheten kan ha betydelse för sättet att leva, men då sjukdomen
 uppträder i perioder med ”skov”, kan man ändå under vissa tider med längre
 eller kortare intervall, leva ett liv med livskvalitet, dock tyvärr följt av den
 ständigt återkommande tröttheten. Tröttheten går ej att sova bort. Vissa 
Sjögrens patienter kan sova 12-15 timmmar  utan att känna sig utvilade. 
Koncentrationen blir lidande, och därigenom får patienten en ökad stressbelastning.

Torra ögon

Torra ögon upplevs oftast av Sjögren-patienten såsom förekomst av grus i ögonen. 
Ögonen känns trötta, svider, och gör ont vid blinkningar.
Ögonen blir väldigt lätt röda. Rök, drag och utomhusvistelse, speciellt då det blåser 
och även när det är lite kallare upplevs som väldigt besvärande.
Speciellt vid läsning, även om man är fullkorrigerad med glasögon tröttas
 ögonen fort.
Även från ögats tårkörtlar kan smärtor och svullnader förekomma.
Kontaktlinser bör inte användas och bruk av ögonmakeup bör begränsas till ett 
minimum. Användning av ögondroppar rekommenderas.
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Torr mun, näsa och svalg

Torrhet i näsan och i de övre luftvägarna kan vara mycket besvärande.
Nedsatt salivproduktion betyder svårigheter att finfördela och svälja mat och
att rengöra munnen efter måltider, ofta förekommer tandproblem samt
svampinfektioner. Trots en god munhygien har SS-patienten ofta onormalt
hög frekvens av karies med täta tandläkarbesök som följd. Många gånger är
det karaktäristiskt att misstanke om sjukdomen SS upptäcks av tandläkaren.
Därför fordras det ett gott samarbete mellan tandläkare, ögonläkare och
reumatolog, innan diagnosen slutligen är ett faktum. SS leder ofta till
luftrörsbesvär och torrhosta liknande astma på grund av de torra
slemhinnorna. Utmärkande är att SS-patienten dricker rikligt med vätska för
att lindra besvären. 

Led- och muskelsmärtor

 Många patienter upplever perioder med smärtor i kroppens hand- och
 fingerleder och muskler (myalgi/artralgi). 

 Sjögrens Syndrom är en inte ovanlig orsak till arbetsoförmåga, och den
 dominerande orsaken är den kolossala tröttheten - 54 %, följt av
 led/muskelsmärtor - 42 %, medan ögonproblemen kommer först på tredje
 plats - 17 %.

Sjukdomsbild

Dysfunktion av Tårkörtel

Fig. 1 Fig. 2
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När tårsekretionen avtar, går flera mekanismer in för att öka tårfilmens osmolitet. 

Med en avtagande tårsekretion minskar tårfilmens förnyelse, vilket gör att genom 
avdunstning koncentreras den preokulära tårfilmen. Tårfilmens förnyelse är en 
funktion i måttet på tårsekretion.  Genom fluorofotometrisk kontroll av 
utspädningen i tårfilmen av en känd mängd och koncentration av fluorosinsk 
färglösning,  är det möjligt att demonstrera  att färgutspädningen och 
utskjöljningen uppträder snabbt vid hög  tårsekretionsgrad samt att färglösningen 
späds ut mindre snabbt och varar längre i tårvätskan vid låg tåreskretion.  Fig. 1
Den långsammafärgutspädningen har samband med den minskade förnyelsen av 
tårvätskan. 

När tårsekretionen minskar, minskar också tårvolymen, men den interpalpebrala 
ytan (ögonspringan), är ju fortfarande konstant. Därför får tårfilmens avdunstning  
större effekt på tårfilmens osmobilitet.  Fig. 2

Vätskan från tårkörtlarna kan öka sin osmolaritet när sekretoriska nivån minskar 
oavhängigt av avdunstningen.  Detta påvisats hos kaniner och det är troligt att 
detsamma sker hos människan 

Den mest utmärkande anatomiska orsaken till tårkörteldysfunktion är en skada på 
den autoimmuna mekanismen. Torra ögon från den mekanismen kallas 
Keratokonjunktivitis sicca (KCS). Patienter med KCS och torr mun (xerostomia) sägs 
ha primärt Sjögrens syndrom eller sicca syndrom, medans patienter med dessa 
problem tillsammans med rhematoid arthit, systemic lupus erythematosus (SLE), 
eller scleraloderma sägs ha sekundärt Sjögrens syndrom.Det är naturligtvis viktigt 
att tillägga att inflammationer eller ärrbildningar i ögats ytskickt kan minska 
tårproduktion genaom att skada ögats tårbildande körtlar (5)

Lacrimal Gland direase __

_ ↓ Sekretion ___

↓ Corneal Sensation ____
       _ ↑ Tår Omolaritet

↑ Palpepral Fissure Width __

-↑ Avdunstning ___

Mebomian Gland disease __
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Diagnostik av torra ögon

Keratoconjunctivitis sicca är den korrekta benämningen på det tillstånd som innebär 
en kronisk dysfunktion av tårfilmen.

Diagnostiken bygger på att fastställa huruvida det föreligger:

• nedsatt stabilitet av tårfilmen (break-up time – BUT)
• reducerad basalsekretion av tårvätska (Schirmers test – S1T)
• strukturell skada på ytepitelet (rose-bengal score – RBS)

Gränsvärdena för dessa test är följande:

• BUT < 10 sekunder
• S1T < 5 mm/5 minuter
• RBS > 3 poäng (enl. Van Bijstervelds skala)

För att Kertocunjunctivitis sicca (KCS ) skall anses föreligga skall två av dessa tre 
test utfalla patologiskt. (4)

Behandling

Medicinsk behandling. 

Det finns ingen kurativ behandling med vilken man kan återskapa en körtelfunktion 
utan behandlingen inriktas på symtomlindring.  Detta sker med tårsupstitut av olika 
typer.  Det är viktigt att man inte utsätter ögonen hos patienter med Sjögrens 
Syndrom och keratoconjunctivitis sicca för droppar innehållande toxiska 
konserveringsmedel .Eftersom dessa patienters ögon som regel har strukturella 
skador i corneas och conjunktivas ytepitel beroende på den dåliga 
tårfilmsfunktionen och således är extra mottagliga för toxisk påverkan.  

   Filiform Keratit Svårare filiform Keratit
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Exempel på tårsubstitut

Dextran (Alcon)
Innehåller Natriumbikarbonatjoner som har en läkande effekt på epitelskador. 

I com-  comfort shield
Innehåller hyalurounsyra som är välkänt för alla ögonkirurger

Refresh (Allergan)

Innehåller polyvinylalkohol, povidone.
Tillsatsen povidone hjälper till att sänka ytspänningen och skapar en stabilare 
tårfilm. 

När det gäller behandlingen med tårsubstitut skall man ställa följande krav på ett 
ändamålsenligt preparat:

# refraktivt index överensstämmande med tårvätskan
# rätt sammansättning vad gäller joner, buffertkapacitet etc.
# lämpliga viskositetsegenskaper
# infektionsskyddande funtion
# inte innehålla tillsatser som kan skada eller irritera epitelet

Annan typ av behandling

Salagen  ( pilokarpinhydroklorid)
Innehåller pilokarpin som stimulerar muskarin – M3 – receptorer.  Detta leder till 
kontraktion av glatt muskulatur och stimulering av exokrina körtlar. 

Efamol (extrakt innehållande jättenattljusoljakapslar), natrupreparat

Kommer från växten jättenattljus, i oljan finns 9 % dihomogamma-linolen-syra, ett 
ämne som påverkar prostaglandinsyntersen i kroppen.  Efamol har effekt på 
slemhinneproblemen och på den uttalade tröttheten. 

Ocklusion av tårpunkterna

Är en medtod som först beskrevs av William Beetnam 1936.  Han resonemang var 
att minska dränaget av tårvätskan. (4)
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Var kan man vända sig för hjälp:

Tag då först kontakt med din lokala vårdcentral, husläkare, ögonläkare.

Riksföreningen Sjögrens syndrom har ett utmärkt samarbete med bl.a.
Sjögrens Syndroms forskningscenter i Malmö.

Det finns ett konsultationsprogram för att diagnostisera Sjögrens Syndrom
i Malmö. Programmet tar 2-3 dagar och kostar ca:SEK 2200/ dag.

Övriga läkare med specialintresse för sjukdomen Sjögrens Syndrom.
Överläkare Ann Bengtsson                Reumatolog Gun Sandahl
Reumatikerkliniken i Linköping          Sophiahemmet
581 85 Linköping                               Box 5605 114 86 Sthlm

Ögonläkare Bo Hedqvist                    Överläkare, Professor Thomas Skog
Järntorgets läkargrupp                     Universitetssjukhuset i Linköping
413 01 Göteborg                                581 35 Linköping

Ögonläkare Kristina Kjellberg            Reumatolog Ulla Kroneld
Synvårdsmott.                                   Reumatikerdivisionen
183 36 Täby                                      Sahlgrenska sjukhuset
                                                          431 45 Göteborg

Patienter med diagnosen Sjögrens Syndrom rekommenderas att bli medlemmar i den 
närmaste patientorganisationen. Där ordnas det regelbundna möten, det ges även ut 
medlemstidningar. 

Informationen om den svenska riksföreningen: 
Riksföreningen Sjögren Syndrom
Box 359
201 23 Malmö 
Tel: 040-980880

Europeiska patientföreningar finns att få tag på Reumatikerförbundets website.
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Källförteckning
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