diagnos: sklerodermi

For knappt tre ar sedan stilldes Ylva Flodin Malm infor valet mellan en riskfylld
stamcellstransplantation eller att vanta och hoppas att kraftig medicinering med

cellgifter kanske skulle kunna ra pa hennes ovanligt aggressiva form av sklerodermi.

Hon valde transplantation.

Y 1va valde livet

stamcellstransplantation stoppade sjukdomen

- Jag valde livet! Men det har varit en tung resa och den
dr inte over dn, sdgerYlva Flodin Malm.

— Det var egentligen inte mycket att fundera 6ver. Jag
hade tva mdjligheter, men samtidigt fick jag veta att om
jag vdntade kanske jag inte skulle klara en transplanta-
tion om sjukdomen forvarrades.

Vi triffas i Lysekil, ddr hon bor och arbetar. Hon ér solbrun
och ser ut som hilsan sjilv, men nir hon ricker fram handen
for att hilsa gdr det att ana sjukdomen. Fingrarna ar ldsta i
90 graders vinkel mot handflatan. Den strama, hdrda huden,
ett av de ytliga symto-
men vid den reuma-
tiska systemsjukdo-
men sklerodermi, har
begrinsat fingerleder-
nas rorelseomfang.
Men det mesta av
sjukdomen syns inte
utanpa.

- Jag vill ju vara
som alla andra och se
frisk ut, men vissa stunder kan jag tinka: "att jag ska se s
frisk ut, nir jag har en s allvarlig sjukdom”, siger hon.

Ylva Flodin Malm ir bankjurist. Innan sjukdomen slog
till, var hon chef med ansvar for tre av Swedbanks kontor 1
mellersta Bohuslidn. Redan ett halvér efter transplantationen
borjade hon arbeta igen pd 25 procent. Nu arbetar hon halv-
tid pd banken i Lysekil.

Act inte kunna arbeta och vara i farten pd samma sitt
som tidigare dr bara en av flera konsekvenser av sjukdomen,
som hon, hur svart den dn kan vara, maste forhdlla sig cill.

— Jag har ett fantastiskt stéd av min man och mina tva
barn och jag har fict mycket stod av min arbetsgivare for att
jobbet ska fungera. Men det dr klart att det inte dr som tidi-
gare. Hjirnan gir pd hogvarv, men kroppen pa halvfart. Jag
far forsoka hdlla mig pd mattan, lira mig att sdga nej och att
det ir tilldtet att vara troee och att be om hjilp ibland.

Foto: Olivia Malm
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Hosten 2005 mirkte hon att hinder och fotter borjade
svullna. Hon kunde inte ha sina ringar och fick inte i fot-
terna i skorna. Likaren trodde att det var allergi, bockade i
princip av hela kroppen, men utan att hitta ndgon forklaring.
Sklerodermi dr svir att uppticka, och bristande kunskaper
om den ovanliga sjukdomen gor att diagnosen ofta drojer.

— I efterhand forstdr jag att min sjukdom bérjade redan
2004. Magen kringlade och jag tappade i vikt, men jag
brydde mig inte tillrickligt om det. Jag var fysiskt aktiv,
trinade mycket och jobbade for fulle, sdiger hon.

Spred sig parallellt

Den som forst misstinkte att Ylva Flodin Malm kunde ha
sklerodermi var hennes syster, som ir sjukskoterska.

— Hon letade information och liste allt hon hittade om
mina symtom. Svullnaden och att den hdrda huden spred
sig parallellt pd armar och ben gjorde att hon misstinkte
sklerodermi. Jag bokade tid pé Carlanderska sjukhuset i
Goteborg och tog med informationen, som min syster letat
fram. D4 fick jag remiss till specialist pd reumatologen vid
Sahlgrenska Universitetssjukhuset och dir fick jag sedan min
diagnos.

D4 hade ett helt ar gatt sedan Ylva Flodin Malm forst
sokte lakare for sin svullnad och sjukdomen hade accelererat
snabbt. Hudforindringarna hade spridit sig langt upp pa
armar och ben, hon hade ont i lederna, svart att svilja och
blev ldtt andfddd. Lungrontgen och spirometri visade nedsatt
lungkapacitet och syreupptagningsformaga.

Forvarrandes

Hon fick behandling med cellgifter och immundidmpande ld-
kemedel, men sjukdomen forvirrades. Blodtrycket i lungorna
steg till onormalt hog nivd, en farlig komplikation, som kan
drabba personer med svér sklerodermi.

Okad bindvivproduktion i lungorna, si kallad fibros, le-
der till fortjockade blodkdrl med mycket édrrbildningar. Nir
blodet maste pressa sig fram genom de tranga kirlen, stiger
blodtrycket och hjirtat tvingas arbeta allt snabbare.



-
—

Nar hjarnan gar pa hogfart, men kroppen pa halvfart, far man halla sig pa mattan, séger Ylva Flodin Malm. Att inte kunna vara i farten och arbeta som tidigare ar
bara en av flera konsekvenser av sjukdomen, som hon tvingats léra sig att hantera.

Processen med stamcellstransplantationen startade i mars
2007 och genomfordes under maj ménad 2007. Svdrast var
inte beslutet i sig, utan vintan pd att behandlingen skulle
genomforas, berittar hon.

- Det var en overklig situation att sitta ddar med flera
likare och likarkandidater i rummet och ta stillning till om
jag skulle transplanteras eller inte.

Ville inte védnta

- Likarna pa reumatologen foreslog att jag skulle dka hem
och fundera. Sedan skulle jag fd kallelse till hematologen for
ytterligare undersokning infor en eventuell transplantation.
Men jag ville inte vinta, det kidndes for svirt. Jag bad att fa
triffa en hematolog direkt och dd ordnade de det.

— Jag minns att det forsta jag frigade likaren Mats Brune
pé hematologavdelningen var om jag skulle tappa héret. Idag
kan jag tycka att det var en virldslig friga med tanke pd att
det gillde livet, men sd fungerar man nog.

Det mest kritiska momentet vid en stamcellstransplan-

tation 4r ndr blodstamcellerna ska foras tillbaka i kroppen
och borja bilda nya friska blodceller. Kraftig behandling
med cellgifter har slagit ut immunforsvaret och patienten ar
mycket infektionskinslig.

- Forst cellgifter, sedan sprutor varje dag for att 6ka
produktionen av stamceller. Och sd ytterligare cellgifter. Den
perioden var vildigt jobbig, siger hon.

Som en baby

Behandlingen tog 6ver en ménad, sedan borjade en lang
rehabilitering.

- Efterdt 4r man som en baby. Kraftlgs och med ett noll-
stalle immunforsvar, som mdste byggas upp igen fran borjan.
Jag fick till exempel ta om alla vaccinationer och jag tdlde
inte all mat utan fick vinja mig lingsamt igen. Nir jag kom
hem kunde jag inte bdja mig, det var svért att orka klid sig
och att gd ut och gé var nistan odverstigligt. Det ricker inte
att vilja, man madste vilja lite till, och sd lite till...

- Man kinner sig vildigt ensam. Det ér svért att fa
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”Kommer det har odjuret,
som jag har i kroppen, att
fortsdtta ligga still? Och i sa
fall - hur lange?”

information och jag kidnner ingen annan som har samma
sjukdom som jag. Mycket av rehabiliteringen har jag fact
ordna sjilv. Det giller bade sjukgymnastik och hjdlpmedel,
till exempel for att trina mina stela kikmuskler.

Nu konstaterar hon att kroppen dndd dr en underlig och
fantastisk varelse. Tvd gadnger om &ret kontrolleras hon pa
reumatologen i Goteborg och hennes virden har forbéttrats.

Skriver dagbok

For att {3 perspektiv pd det hon har gitt igenom, skriver
Ylva Flodin Malm ner tankar och kinslor i dagboksform.

— Jag kan skriva "idag kan jag gd ner pd kni”, eller "idag
kan jag ligga armarna i kors”. Det ir ett sitt att dcerkoppla
och se framstegen. For ett dr sedan kunde jag inte std pa ett
ben och inte bsja handleden. Det kan jag i dag. Till en bor-
jan skrev jag mest fragment. Nu har skrivandet blivit ett sitt
att bearbeta livet med sjukdomen. Det ir inte okej att vara
sjuk, men jag forhdller mig till det.

Samtidigt kdnner hon naturligtvis mycket oro infor
framtiden. Aven om sjukdomen just nu héller sig snill finns
den kvar.

- Kommer det hir odjuret, som jag har i kroppen, att
fortsitta ligga still? Och i sd fall - hur linge? Sddana tankar
gor ocksd att man ldr sig vad som dr viktigt i livet.

— Man hinner med rétt mycket, fast det gar langsammare, sager Ylva Flodin
Malm, som skriver dagbok for att fa pespektiv och for att se framstegen.

- Nir jag fick diagnosen blev jag bdde ledsen och arg
och tidnkte: ”inte nu — jag dr ju bara 46 ar och mitt i livet”.
Idag dr jag tacksam over att jag fick sjukdomen vid 45 och
inte vid 63, for den har ldrt mig att stanna upp och ta vara
pé nuet. Man hinner med ritt mycket, fast det gdr ldngsam-
mare.
Text och foto: Lotta Tillstrom

FAKTA om stamcellstransplantation

Stamcellen - som drottningen i en bikupa

Stamcellstransplantation ir i dag en beprovad metod,
framst for att behandla leukemi och andra elakartade blod-
och tumérsjukdomar.

Man skiljer mellan allogen och autolog stamcells-
transplantation. Vid en allogen transplantation anvinds
stamceller frin en donator. Vid en autolog, den metod som
tillimpas pd patienter med reumatiska sjukdomar, anvinds
patientens egna blodstamceller.

Stamcellerna finns i stora mingder i benmirgen, dir
de stindigt delar sig och bildar nya blodceller. Processen
kan liknas vid en bikupa, dir stamcellen #r drottningen,
urmodern till alla celler, som skickar ivig sina dottrar for
att bilda nya vita och réda blodkroppar och blodplittar.
Det ir de vita blodkropparna som styr immunsystemet och
forsvarar kroppen mot infektioner.

Transplantationen genomfors som en blodtransfusion.
Patienten tappas pa ungefir tva deciliter blod, som cen-
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trifugeras for att skilja ut stamcellerna. Ofta fir patienten
forst ett medel som stimulerar stamcellerna att ge sig ut i
blodet.

Blodstamceller ir litta. Dirfor drar de sig mot mitten
i centrifugen och kan fingas upp. Det kallas att skiorda
stamceller. For att undvika blodbrist fir patienten tillbaka
sina roda blodkroppar, medan blodstamcellerna forvaras
frysta, tills patienten #r tillrickligt bra for att kunna fa
tillbaka dven dessa.

Under tiden ges behandling med mycket starka cell-
gifter, som slr ut de sjuka cellerna, men ocksd immunfor-
svaret. Detta dr det mest kritiska momentet. Patienten dr
extremt infektionskinslig.

Efter tva till tre veckor fir patienten tillbaka sitt blod.
Stamcellerna letar sig d& sjilvmant tillbaka till benmirgen
och bérjar bilda nya blodceller, med vita blodkroppar som
nu har kapacitet att dterstilla immunsystemet.



Stamcellstransplantation

ofta enda mojligheten

Att transplantera stamceller, eller benmirg som det
egentligen handlar om, ar en riskfylld behandling, som
bara anvands ndr sjukdomsforloppet dr snabbt och inga
andra behandlingsmetoder hjilper. Da handlar det om
att radda liv.

~For Ylva hade sjukdo-
men ett mycket aggressivt
forlopp och hennes lungor
forsimrades dramatiskt
pa kort tid, sidger docent
Maria Bokarewa, en av de
likare som tog hand om
Ylva Flodin Malm pa reu-
matologen vid Sahlgrenska
Universitetssjukhuset
varen 2007.

~Tyvirr har vi vildigt
lite att erbjuda de hir pa-
tienterna. Stamcellstrans-
plantation dr ofta den enda
mdjligheten. De biologiska
likemedel, som visat s&
bra effekt mot reumatoid
artrit (RA) och vissa andra
reumatiska sjukdomar,
har tyvirr ingen effekt pa
sklerodermi. De ir riktade mot den typ av inflammation
som finns vid till exempel RA, men inflammationen vid
sklerodermi dr av en annan typ. Den bidrar till fibros, det
vill siga 6kad bildning av bindviv i lungorna, och d& har
dessa likemedel ingen effekt.

Transplantationen utfordes av professor Mats Brune vid
hematologiska sektionen pd Sahlgrenska. Dir gors ungefir
75 stamcellstransplantationer om 4ret, men bara ett fatal pd
patienter med reumatiska sjukdomar. Under de 15 dr som
metoden har anvints vid autoimmuna reumatiska sjukdo-
mar, har tolv patienter transplanterats vid Sahlgrenska.

- Erfarenheterna frdn framgangsrika stamcellsbehand-
lingar vid leukemi och andra tumérsjukdomar, som paverkar
immunforsvaret, gjorde att vi borjade fundera 6ver om me-
toden kunde anvindas pd& motsvarande sitt for att behandla
autoimmuna sjukdomar, ddr immunsystemet dr overaktive,
sdger Mats Brune.

Sjukdomen &r svar att upptacka och
patienterna ar ofta valdigt sjuka nér de
kommer till reumatologen, sager Maria
Bokarewa.

Skyddar benmirgen

- Vid flera elakartade sjukdomar fir behandling med cellgif-
ter bittre effekt ju hogre doser som ges. Problemet ir att rik-
tigt hoga doser ocksd skadar benmirgen och sldr ut immun-
forsvaret. Och utan immunforsvar dor patienten. Genom att
ta ut och forvara blodstameceller utanfor kroppen kan man

ge extremt kraftig cellgiftsbehandling och samtidigt skydda

benmirgen. Patienten fir sedan tillbaka stamcellerna. De le-
tar sig tillbaka till benmirgen, delar sig och bildar nya friska
celler som forhoppningsvis inte angriper immunforsvaret.

Hos patienterna med reumatiska sjukdomar har behand-
lingen visat sig ha bist effekt vid just sklerodermi.

- Vid SLE och RA har stamcellstransplantationer tyvarr
inte varit lika framgdngs-
rika. Det beror pd att
sjukdomarna har olika
mekanismer. Men patient-
underlaget dr dn sd linge
litet, sdger Maria Boka-
rewa.

En stamcellstransplan-
tation ska bara anvindas
1 sdrskilt svdra fall, ddr
annan behandling inte
hjilper. Anda dr det lingt
ifrdn alla med svar sklero-
dermi som fir mojligheten.
For paradoxalt nog fir pa- |
tienten inte vara for sjuk.

Innan en transplan-
tation beslutas, gors en
grundlig utredning. Lung-
kapacitet och hjirtfunk-
tion mits och alla infektionskillor, till exempel i munnen,
saneras. Bedomningen om transplantationen kan genom-
foras, gors av hematologen.

- Lungorna ir viktigast. Det beror pé att risken for
infektioner, framfor allt lunginflammation, tkar dramatiske
ndr patienten far sd starka doser cellgifter och immunforsva-
ret inte fungerar. Om lungfunktionen da dr for lag, ér risken
stor att patienten inte klarar en lunginflammation, siger
Mats Brune.

Mars Brune menar att fler med svar
sklerodemi skulle kunna fa mdjligheten
till stamcellstransplatation om de kom
tidigare till specialist.

Forbattrad prognos

Samtidigt framhaller han att fler skulle kunna erbjudas
stamcellstransplantation, om de bara kom tillrickligt tidigt.
Prognosen vid en stamcellstransplantation har forbittrats
under dren. Det finns risker, men i de flesta fall har sjuk-
domsforloppet kunnat stoppas och enligt Mats Brune dr
overlevnaden dr idag god.

Ett grundproblem ir att patienter med sklerodermi ofta
ir vildigt sjuka redan nir de kommer till reumatologen.

- Sjukdomen ir sillsynt och svér att uppticka. Det finns
inte heller ndgra speciella markdorer i blodet som kan si-
kerstilla sklerodermidiagnosen. Patienterna soker oftast for
andfdddhet och kanske sr pd hinderna och kommer tyvirr
ofta sent till specialist, sdger Maria Bokarewa.

Text och foto: Lotta Tillstrém
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