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Systemisk Lupus Erythematosus (SLE)

1.VAD AR SYSTEMISK LUPUS ERYTHEMATOSUS (SLE)?

1.1 Vad ar SLE?

Systemisk lupus erythematosus (SLE) ar en kronisk autoimmun sjukdom
som kan paverka manga olika organ i kroppen, sarskilt hud, leder, blod,
njurar och det centrala nervsystemet. SLE ar en kronisk sjukdom vilket
betyder att den kan paga under en lang tid. Autoimmun betyder att det
ar en felreglering av immunsystemet, som i stallet for att skydda
kroppen fran bakterier och virus, attackerar patientens egna celler och
vavnader.

Namnet systemisk erythematosus skapades under tidigt 1900-tal.
Systemisk betyder att flera organ i kroppen paverkas. Ordet lupus
kommer fran latinets ord for varg och syftar till det karakteristiska
fjarilsliknande utslaget i ansiktet vilket paminde lédkarna om den vita
teckningen i vargens ansikte. Erythematosus betyder réd pa grekiska
och syftar till den roda fargen pa utslaget.

1.2 Hur vanligt ar SLE?

SLE forekommer over hela varlden. Sjukdomen verkar vara vanligare
hos barn med ursprung i Afrika, Amerika, Spanien, Asien och bland den
amerikanska urbefolkningen. Forekomsten av SLE i Europa ar ungefar 1
per 2500 individer och hos 15% stalls diagnosen fore 18 ars alder, vilket
betyder att det finns ungefar 150 barn med SLE i Sverige. Barn
insjuknar sallan i SLE fére 5 ars alder och sjukdomen &r ovanlig fére
ungdomsaren. SLE som startar fére 18 ars alder benamns pediatrisk
SLE eller juvenil SLE (pediatrisk SLE) SLE drabbar huvudsakligen kvinnor
i barnafédande alder (15 till 45 ar). | denna aldersgrupp sa drabbas
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kvinnor nio ganger oftare &n man. Hos yngre barn, fore puberteten, ar
andelen pojkar som insjuknar i sjukdomen hogre eller ungefar 1 av 5.

1.3 Vad orsakar sjukdomen?

SLE &ar inte en smittsam akomma utan en autoimmun sjukdom dar
immunsystemet av okand anledning reagerar pa de egna cellerna och
vavnaderna. Immunsystemet producerar autoantikroppar d.v.s.
antikroppar som upplever kroppens egna normala celler som
frammande och attackerar darfor dessa och kan forstora dem. Det
resulterar i en autoimmun reaktion med en inflammation i vissa av
kroppens organ (leder, njurar, hud, etc.). Vid inflammationen kan
drabbade kroppsdelar bli varma, réda, svullna och ibland 6mma. Om
inflammationen pagar lange, vilket den kan gora vid SLE, sa kan
vavhaden skadas, och den normala funktionen forsamras. Det ar darfor
som behandlingen av SLE syftar till att minska inflammationen.

Man anser att det kravs en kombination av manga nedarvda
riskfaktorer och okanda miljofaktorer for att framkalla den onormala
immunreaktionen som uppstar vid SLE. SLE kan utlésas av flera olika
faktorer till exempel av hormonella forandringar under puberteten, av
stress och av vissa omgivningsfaktorer sasom solexponering, en del
virusinfektioner och vissa mediciner (isoniazider, hydralaziner,
prokainamider och vissa krampmediciner).

1.4 Ar SLE arftligt?

SLE férekommer oftare i vissa slékter. Barn kan fa i arv vissa genetiska
faktorer fran sina féraldrar som gor att de |6per storre risk att utveckla
SLE men det behover inte betyda att barnet kommer att utveckla
sjukdomen. Som exempel ar risken endast 50% for en enaggstvilling till
en patient med SLE att fa sjukdomen. Det finns inget genetiskt test som
kan stalla diagnosen SLE och fosterdiagnostik ar inte eller mojlig

1.5 Gar det att forhindra uppkomsten av SLE?

SLE kan inte férebyggas, men barn med SLE bor undvika sadant som ar
kant att kunna orsaka sjukdomsskov (t ex solexponering utan att
anvanda solkram med hog skyddsfaktor, en del virusinfektioner, stress,
hormoner och vissa mediciner).
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1.6 Ar SLE smittsamt?
SLE &ar inte smittsamt och kan inte 6verforas fran person till person.

1.7 Vilka ar de vanligaste symptomen vid SLE?

Sjukdomen kan bérja langsamt dar nya symptom utvecklas 6ver en
period av flera veckor, manader eller t o m ar. Allman trotthet och
sjukdomskansla ar de vanligaste symptomen hos barn i borjan av SLE.
Andra debutsymptom ar upprepad eller konstant feber, viktforlust och
minskad aptit.

Med tiden utvecklar de flesta barn mer specifika symptom for
sjukdomen som avspeglar engagemang av att ett eller flera organ. Hud
och slemhinneengagemang ar mycket vanligt och sjukdomen kan ge
upphov till olika sorters hudutslag, ljuskanslighet (nar solljus utloser ett
hudutslag) och sar inuti nasa eller mun. Det karakteristiska
fijarilsliknande utslaget i ansiktet forekommer hos en tredjedel upp till
halften av barnen. Sjukdomen kan orsaka haravfall (alopecia) och att
héanderna blir vita, bla och réda nar de exponeras for kyla (Raynauds
fenomen). Andra symptomen ar svullna och stela leder, muskelsmarta,
blodbrist (anemi), 6kad tendens till blamarken, huvudvark, kramper och
brostsmarta. De flesta barn med SLE har nagon form av njurpaverkan
och graden av njurpaverkan ar en viktig langsiktig prognostisk faktor for
sjukdomen.

De vanligaste tecknen vid allvarlig njurpaverkan ar hogt blodtryck,
lackage av blod och aggvita (protein) i urinen och symptom som
kroppssvullnad framforallt pa fotter, ben och 6gonlock.

1.8 Ar sjukdomen likadan hos alla barn?

Symptomen vid SLE varierar mycket mellan olika personer vilket
betyder att varje barns sjukdom ar unik. De symptom som ar beskrivna
ovan kan forekomma i samband med insjuknandet eller komma senare
under sjukdomens forlopp och symptomen kan vara mer eller mindre
uttalade. Regelbunden medicinering mot SLE kan forhindra uppkomsten
av SLE symptom.
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1.9 Skiljer sig SLE hos barn fran SLE hos vuxna?

| allmanhet ar SLE hos barn, ungdomar och vuxna likartad. Ofta ar
sjukdomen allvarligare hos barn med inflammation i flera organ.
Sjukdomen drabbar aven njurar och det centrala nervsystemet i storre
utstrackning hos barn an hos vuxna.
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