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IKTYOS - en oversikt
och uppdatering

Iktyos omfattar ett brett spektrum av hudsjukdomar med minst 30 olika former, fran mild

till svart funktionsnedsattande sjukdom. Iktyos finns i alla virldsdelar, befolkningsgrupper och
hudtyper. Bada kénen drabbas lika, bortsett fran kénsbunden iktyos som enbart finns hos
pojkar. De svaraste formerna ar medfédda och syns direkt efter fédelsen. Iktyos finns med
varje dag i livet och hudférandringarna sitter pa hela kroppen. Den huvudsakliga behandlingen

ar utvartes.

Agneta Ganemo,
Distriktsskoterska, med dr och docent
i experimentell dermatologi, agneta@ganemo.se

Iktyossjukdomarna (ichthyosis) ar en grupp av arftliga
sallsynta hudsjukdomar dér de huvudsakliga symtomen
kommer fran huden, med torr, fjallande och fortjockad
hud pa hela kroppen. Huden kan 4dven vara rodnad och/
eller ha blasor och sar. Exakt statistik fr Sverige finns
inte, men det fods c:a 2-4 barn per ar i Sverige med nagon
form av medfodd (kongenital) iktyos. Med de nigot van-
ligare formerna iktyos vulgaris och kénsbunden iktyos
fods det betydligt fler. Alla far inte diagnos p4 sin torra
hud varfér svarigheter finns att berikna antalet.

Den genetiska forskningen har kommit langt avseende
iktyossjukdomarna. Cirka 60 olika gener med tusentals
mutationer har identifierats, som orsak till nigon form
av iktyos eller syndrom dar iktyos ingér. Fér att verifie-
ra genen och mutationen kravs ett blodprov som skickas
till klinisk genetik vid Akademiska sjukhuset i Uppsa-
la. Patienter med saval mild som svér iktyos som far sin
diagnos verifierad via genetisk testning, mar mycket bitt-
re av att i bekriftat vilken form av iktyos de har, dven
om man inte kan gora mer 4n ordinera utvirtes behand-
ling for egenvérd till patienterna.

Symtom

Symtombilden vid de olika iktyosformerna kan variera
stort fran en “lindrig” torr hud, till en svart fértjockad
hud med kraftig fjallbildning som paverkar rérelseforma-
gan. Det finns vissa sardrag som urskiljer de olika iktyo-
sformerna fran varandra. Personer med iktyos vulgaris
har kraftigt linjerade handflator utéver den torra huden
(se foto) och de mér ofta bittre i sin hud pi sommaren.
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Pojkar med kénsbunden iktyos har nigot mérkare
fjll, sarskilt pa extremiteter bal och nacke. Pa senare tid
har ett flertal studier visat att hos pojkar/min med kons-
bunden iktyos dr det vanligare med neuropsykiatriska
funktionsnedsattningar sisom ADHD, autism och andra
sociala kommunikationsproblem, jaimfért med motsva-
rande pojkar/mén utan iktyos. Vanligast ar dock att poj-
karnas mamma haft en svar férlossning och att pojkarnas
testiklar inte vandrat ner i pungen vid fédelsen.

Barn och vuxna med medfédd iktyos (Autosomal
Recessiv Congenital Ichthyosis/ARCI) har i allménhet
svara eller mycket svara hudsymtom. Huden ir torrare,
mer fjillande och ofta kraftigt fértjockad (se foto). Vissa




har en uttalat rodnad hud som ir finfjillig med ljusa
fidll. Utseendet 4r forandrat och studier visar att den
annorlunda huden och utseendet péverkar livskvalite-
ten negativt. Olika syndrom har sina sirdrag. Personer
med Sjdgren-Larssons syndrom har t.ex. en “randig hud-
teckning” sarskilt i armveck, nacke, axill mm medan de
med Nethertons syndrom har en tunn rodnad hud dir
yttersta hudlagret lossar och fiillar av i stort sett varje
dag. Varje syndrom har &ven sina organspecifika sym-
tom som tillh6r den speciella diagnosen.

Nyfédd med iktyos

Tva till fyra barn per ar fods i Sverige med svér iktyos
som syns direkt pa férlossningsavdelningen. De flesta
ar collodion baby (foto 1 eller har en kraftig rodnad hud
(foto 2. Utifrén hudsymtomen vid fodelsen kan man inte

ge fordldrarna en exakt diagnos eller prognos under de
forsta veckorna, utan man behéver invinta hur symto-
men utvecklar sig, samt vad den genetiska unders6kning-
en visar. Barnet skall ha regelbunden kontakt med barn-
klinik och/eller hudklinik men bor ocksa g4 pd normala
besok pa BVC. Barnvaccinationer kan ges enligt schema,
men vid tveksamhet radfraga barnklinik. Vissa férald-
rar tycker det dr svart att komma till BVC samtidigt som
andra foréldrar och barn, da de ir oroliga for de andra
foréldrarnas reaktioner pa det lilla barnets utseende. Det
ar darfér viktigt att hjilpa foraldrarna med anpassade
besokstider.

Behandling

All behandling 4r egenvird i hemmet och hudsymto-
men gar att lindra, men sjukdomen gar inte att bota.
Det finns ingen utvirtes eller invirtes behandling som
passar alla personer med iktyos och alla iktyosformer,
utan det dr viktigt att det blir en genomtinkt och indi-
viduell behandling. Personen maste ocksa trivas med sin
behandling fér att det skall fungera optimalt och ge bista
resultat. Det ar viktigt att patienten far ordentligt med tid
att diskutera vad de skall och kan gora, for att uppna ett
sa tillfredstillande resultat som mojligt.

Bad eller dusch dagligen inkl. skrubbning och diref-
ter smorjning ar basbehandling. Kramer och salvor som
anvinds dr mjukgdrare med eller utan tillsatser (karba-
mid, mjolksyra, propylenglycol, glycerol). Till ett nyfott
barn med svar iktyos anvinds en blandning av 50% vase-
1in/50% paraffin. Det ir ytterst viktigt att patienten fir
recept pd sina kramer/salvor eftersom det ar mycket stor
mangd kram eller salva som gir at. En vanlig mingd ir
¥2-1 kg krdm f6r en person med svar iktyos, per vecka,
aret runt och hela livet. Under en hel livslingd kan man
ddrmed forbruka flera ton kramer/salvor.

Invirtes behandling med syntetiska A-vitaminer
(Neotigason) ges till en mindre grupp av framfor allt
vuxna patienter med svar sjukdom. Det finns en risk for
D-vitaminbrist hos de personer som har svir medfodd
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iktyos och detta 4r annu viktigare att kontrollera om per-
sonen ocksa har mérk hudton.

Forutom hudsymtomen kan iktyos dven ge symtom
och bekymmer fran andra organ. Ett gott samarbete med
barnlékare dr viktigt och tillvaxt- och nutritionsproblem
kan géra att dietist br inkopplas. Det finns en rad besvir
frdn 6gon och 6gonlock vid framfér allt svar medfodd
iktyos. Det ar vanligt med rinnande och irriterade 6gon
och i vissa fall utatvanda 6gonlock (ektropion). Spadbar-
net bor darfér tidigt fa en kontakt med dgonlikare.

De ménga hudfjillen sitter ofta hopbakade med vax
i horselgdngen och kan ge hérselproblem 4ven hos det
mista barnet. Remiss till 6ronlikare behévs darfor. Det
finns barn och vuxna som kan ha problem med moto-
riken pga. tjocka hudlager och kan darfor ha nytta av
kontakt med fysioterapeut for rérelsetraning. Manga har
ocksa svart att skéta sina fotter och nar kanske inte ner.
Dessa patienter har behov av medicinsk fotvird och bér
fa det pa remiss fran sin lékare.

De flesta, framfér allt med medfédd iktyos kan inte
svettas och har stora problem med temperaturreglering-
en. En kylvést som kan anvandas varma dagar gor nytta
for savil barn som vuxna. I vissa regioner kan dessa skri-
vas ut som hjilpmedel.

Aldre med iktyos

Att vara éldre och ha iktyos betyder att man levt varje
dag i livet med denna hudsjukdom. Barndomen gav ofta
sér i sjalen, med &arr som finns kvar hela livet. De flesta
anser att det inte skiljer sig sarskilt mycket hur hudsym-
tomen yttrar sig hos dldre gentemot tidigare i livet. Den
kan t.o.m bli béttre for att man har mer tid med omvard-
naden och bittre kramer. Det finns dock problemomra-
den som dr mer markanta hos dldre med iktyos. Aldre
med iktyos har mer bekymmer med égon och 6gonlock,
oron och problem med hérapparat som inte sitter ritt pga
fjallen i horselgangen, problem med fétter och fotvard,
samt har och hérbotten.
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Det som ger den storsta oron pa dldre dagar ir att man
oroar sig 6ver att inte kunna f hjilp av samhillet och att
man inte kan fa duscha, bada och smérjas i den utstrick-
ning som dr optimalt fér ens hud. Viktigt att komma
ihdg ar att man kan behova hjilp med smérjningen, och
sdrskilt pd de omraden dar man inte ricker till sjilv. En
dement person med iktyos kanske inte forstir och kan
formedla sitt behov av behandling. Personal pa boen-
den bor dé fa information om patientens behov. Manga
uttrycker en énskan att “slutet” pa livet ska ga fort s att
de inte behéver be om hjilp. Du som ar distriktsskoter-
ska dr oerhort viktig for att se till dessa manniskors vl-
befinnande dnda in till slutet. ®
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VILL DU VETA MER OM IKTYOS?

Boken Iktyossjukdomar. Symtom, behandling och att leva med
iktyos, utkom hésten 2021 och skriven av Agneta Gadnemo. Ag-
neta har en mycket stor erfarenhet av iktyossjukdomarna genom
méten med patienter pa specialistmottagning, forskning och via
Iktyosféreningen. Som mamma till tv barn med svar medfodd
iktyos knyter hon samman sina personliga och professionella erfa-
renheter. Boken &r evidensbaserad och ger manga praktiska rad
till savél patienter/anhériga som vérdpersonal. Inbunden 295 s.
Boken kan képas direkt av Agneta Gdnemo agneta@ganemo.se
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