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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.

3/18



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.

2. DIAGNOS OCH BEHANDLING

2.1 Hur stalls diagnosen SLE?

Diagnosen av SLE baseras pa en kombination av symtom (som smarta
och feber) och resultatet av olika laboratorieundersdokningar efter att
andra sjukdomar har uteslutits. Eftersom alla symptom inte behover
finnas vid varje tidpunkt kan det vara svart att stalla diagnosen fort.
Som hjalp att skilja SLE fran andra sjukdomar s& har den amerikanska
reumatikerforeningen (American College of Rheumatology) kommit
overens om en lista med 11 kédnnetecken som kombinerat kan tyda pa
att det ror sig om SLE.

Kriterierna bestar av de vanligaste symptomen och laboratoriefynden
vid SLE. For att kunna stéalla diagnosen SLE, sa maste patienten uppfylla
atminstone 4 av dessa 11 kriterier vid nagon tidpunkt under
sjukdomsforloppet. Erfarna Iakare kan emellertid ofta stalla diagnosen
SLE aven om farre an de fyra kriterierna ar uppfyllda. Kriterierna ar:

Fjarilsutslaget
ar ett rott hudutslag over kinderna och over nasryggen.

Ljuskanslighet (fotosensitivitet)
ar en reaktion i huden efter exposition for solljus. Vanligtvis blir endast
solutsatt hud drabbad medan hud som ar tackt av klader skonas.

Diskoid lupus

ar ett fjallande upphojt myntformat rodnat hudutslag i ansikte eller i
skalpen, pa 6ronen, brostkorgen eller armarna. Nar utslaget laker ut
kvarstar ofta ett arr. Diskoid lupus ar vanligare hos moérkhyade barn an
mer ljushyllta barn.

Slemhinnesar
kan uppsta i mun eller nasa. De ar vanligen smartfria men sar i ndsan
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kan ge upphov till nasblodningar.

Ledinflammation (artrit)

forekommer hos de flesta barn med SLE. Artrit kan uppsta i hander, i
handleder, i armbagar, i knan och i andra leder och orsaka smarta och
svullnad. Smartan kan vara migrerande vilket betyder att den vandrar
fran en led till en annan, det vill sdga en eller flera dagar finns i en led
eller flera leder for att senare finnas i andra leder. Artrit vid SLE leder
vanligen inte till bestaende skador eller felstallningar i den drabbade
leden.

Lungsacksinflammation (pleurit) och hjartsacksinflammation
(perikardit)

Lungsacksinflammation uppstar vid en inflammation i lungsacken som
omger lungorna och hjartsacksinflammation uppkommer vid en
inflammation i hjartsacken som omger hjartat. Inflammation i dessa
vavnadsstrukturer kan orsaka vatskeansamling runt lungorna eller
hjartat. Lungsacksinflammation kan ge typiska brostsmartor som ar mer
uttalade vid djup inandning.

Njurpaverkan

finns hos de flesta barn med SLE och kan variera i allvarlighetsgrad. |
borjan kan en njurpaverkan orsakad av SLE vara symtomfri och darfor
bara upptackas genom analys av urinprov och blodprov for kontroll av
njurfunktion. Barn med betydande njurskada kan ha protein och/eller
blod i urinen och svullnad kan framtrada framforallt i fotter och ben.

Symtom fran det centrala nervsystemet

Har innefattas huvudvark, krampanfall och neuropsykiatriska
manifestationer sdsom koncentrationssvarigheter, minnesstérningar,
humorsvangningar, depression och psykos (ett allvarligt mentalt
tillstdnd med férandrad verklighetsuppfattning).

Paverkan pa blodcellerna

Detta kan orsakas av autoantikroppar som attackerar och forstor
blodceller. Destruktion av de roda blodkropparna (som transporterar
syre fran lungorna till andra delar av kroppen) kallas hemolys och kan
orsaka blodbrist (hemolytisk anemi). Destruktionen kan ske langsamt
och vara relativt mild eller ske snabbt och ge upphov till en akut

5/18



situation.

Minskat antal vita blodceller kallas for leukopeni och ar sallan allvarlig
vid SLE.

En minskning av antalet blodplattar (trombocyter) kallas for
trombocytopeni. Barn med kraftigt minskat antal blodplattar kan latt fa
blamarken i huden och blédningar i olika delar av kroppen till exempel i
mag- och tarmkanalen, urinvagar eller hjarna.

Immunologiska avvikelser

Framfor allt forekomst av olika autoantikroppar som man finner i blodet.
Detta ar typiskt vid diagnosen SLE:

a) Antifosfolipidantikroppar (v.g. se appendix 1 nedan).

b) Anti-nativa DNA-antikroppar ar autoantikroppar som ar riktade mot
var arvsmassa (som ar uppbyggd av DNA) i cellen. De férekommer
typiskt vid just SLE. Analys av anti-DNA upprepas ofta darfor att
mangden av anti-nativt DNA-antikroppar verkar 6ka nar sjukdomen ar
aktiv och testet kan hjalpa lakaren att bedoma aktuell
sjukdomsaktivitet.

b) Anti-Sm-antikroppar. Namnet syftar pa den forsta patienten i vars
blod man fann dessa antikroppar (hennes namn var Smith). Dessa
autoantikroppar hittas nastan enbart vid SLE och ar ofta till hjalp for att
bekrafta diagnosen.

Antinukleara antikroppar (ANA)

ANA ar autoantikroppar riktade mot cellkarnan. Dessa antikroppar finns
hos nastan alla patienter med SLE. Férekomst av ANA ar i sig sjalv inget
bevis for SLE eftersom sadana autoantikroppar ocksa forekommer vid
andra sjukdomar an SLE och kan aven finnas i liten mangd hos ungefar
10 % av alla friska barn.

2.2 Hur viktig ar provtagning vid SLE?

Laboratorieprover kan vara till hjalp for att stalla diagnosen och for att
avgora om inre organ ar drabbade. Regelbundna blod- och urinprover ar
viktiga for att folja sjukdomsaktiviteten, bedoma sjukdomens
svarighetsgrad och for att faststalla hur val barnet tal medicineringen.

Olika blodprover kan visa om sjukdomen ar aktiv och om det finns
organpaverkan: Sankningsreaktion (SR, sankan) och C-reaktivt protein
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(CRP, "snabbsanka"), ar bada forhojda vid inflammation. CRP kan vara
normalt vid SLE aven om SR ar forhojd. Starkt okat CRP kan tala for att
en infektion tillstott. Blodstatus (hemoglobin, Hb, = "blodvarde"”,
trombocyter och vita blodkroppar) kan avsloja anemi, trombocytopeni
och leukopeni. Analys av olika proteiner i blodet kan pavisa forekomst
av inflammation, t.ex. genom att immunglobulinerna ar forhojda och
albuminet minskat. Sankt albumin kan ocksa tyda pa njurpaverkan med
lackage av protein i urinen. Andra viktiga prover ar njurfunktionsprover
(elektrolyter, kreatinin och urea) som kan avsl6ja njurpaverkan.
Leverfunktionsprover och muskelenzymer som kan vara forhojda vid
leverengagemang eller muskelpaverkan. Urinprover ar mycket viktiga
vid SLE, bade nar diagnosen stélls och under uppfdéljning, fér att avgora
om njurarna ar paverkade. Analys av urinen kan visa tecken till
pagaende inflammation i njuren med lackage av réda blodkroppar eller
protein. Ibland kan urin behdva samlas under 24 timmar infor en analys
for att mer noggrant kunna pavisa njurpaverkan. Komplement ar en
gemensam beteckning pa en grupp proteiner i blodet som bekampar
bakterier och reglerar inflammation. Da vissa komplementfaktorer (C3
och C4) ofta konsumeras vid SLE betyder laga nivaer av dessa proteiner
att sjukdomen ar aktiv. Detta ses sarskilt vid njurinflammation (nefrit).
Det finns andra undersokningar for att kartlagga SLE-sjukdomens
paverkan pa olika organ. En biopsi (vdvnadsprov) fran njuren utfors ofta
for att fa information om sjukdomstyp, inflammationsgrad samt aldern
pa SLE-skadorna och anvands som stdd vid val av behandling. En
hudbiopsi kan faststalla diagnosen SLE hos en patient med hudvaskulit
eller diskoid lupus och om forekomst av oklara hudutslag hos en patient
med SLE beror pa ett sjukdomsskov. Andra undersékningar som kan
behodva goras ar hjart-lungrontgen, EKG, ultraljudsundersokning av
hjartat, lungfunktionprover, elektroencefalografi (EEG),
magnetkameraundersokning (MR) eller skiktrontgen av hjarnan liksom i
vissa fall biopsi fran andra organ.

2.3 Finns det behandling/bot for SLE?

Idag finns ingen medicinsk behandling som kan bota SLE, men de allra
flesta barn med SLE har god symtomlindrande effekt av behandlingen.
Behandlingen syftar till att lindra de symtom som upptrader och for att
forebygga de komplikationer sasom bestdende skador i kroppens olika
vavnader och inre organ. | samband med att diagnosen SLE stalls sa ar
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sjukdomen vanligen mycket aktiv. | detta stadium kan det kravas hoga
doser av mediciner for att fa sjukdomen under kontroll och for att
forhindra organskada. | de flesta fall kan behandlingen dampa
sjukdomsaktiviteten sa att remission (=ingen aktiv sjukdom) uppnas
varpa behandlingsbehovet minskar.

2.4 Vilka behandlingar finns det?

De flesta symtomen vid SLE beror pa inflammation. Det finns fem olika
grupper av inflammationsdampande mediciner som kan anvandas for
att behandla barn med SLE:

COX-hammare (ocksa kallade icke steroida anti-
inflammatoriska lakemedel, (NSAIDs)

Exempelvis ibuprofen eller naproxen anvands for att motverka smarta
vid ledinflammation. De ordineras vanligen for en kort tidsperiod och
dosen minskas nar artriten forbattras. Det finns dven manga andra
lakemedel i denna grupp av mediciner, inklusive acetylsalicylsyra (ASA).
ASA anvands numera sallan for sin antiinflammatoriska effekt, men
daremot i 1dg dos hos barn som har en 6kad mangd av
antifosfolipidantikroppar for att forebygga att blodet levrar sig och
motverka blodproppsbildning.

Antimalariamediciner

Hydroxyklorokin fungerar bra for att behandla och motverka solutlosta
hudutslag. Det kan ta flera manader innan den gynnsamma effekten av
medicinen trader in. Om medicinen ges tidigt i sjukdomsforloppet
verkar den minska antalet SLE-skov, minska risken for njurpaverkan och
skydda mot hjartkarl- komplikationer och skador pa andra organ. Det
finns ingen kand koppling mellan SLE och malaria. Daremot har
hydroxyklorokin en regulatorisk effekt pa de avvikelser i
immunforsvaret som finns vid SLE. Hydroxyklororkin bor forskrivas till
alla barn med SLE.

Glukokortikosteroider (kortison)

Prednisolon anvands for att minska inflammation och dampa aktiviteten
i immunforsvaret. Kortison ar ett av de viktigaste lakemedlen vid SLE.
Hos barn med mild sjukdom kan behandling med kortison och
hydoxyklorokin vara tillracklig. Om sjukdomen ar mer uttalad med
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engagemang av njurar eller andra inre organ sa anvands dessa
mediciner tillsammans med immunhammande mediciner (se nedan).
Vid sjukdomsdebuten behovs vanligtvis daglig kortisontillforsel under
flera veckor eller manader for att fa SLE under kontroll. De flesta barn
behover kortison under flera ar. Dosen kortison och hur ofta den skall
ges beror pa hur allvarlig sjukdomen &r och vilka organsystem som ar
paverkade. Hog dos kortison i form av tabletter (oralt) eller via infusion
(intravenost) anvands vanligen for behandling av allvarlig hemolytisk
anemi, sjukdom i centrala nervsystemet och allvarlig njurpaverkan.
Barnen upplever en pataglig forbattring med 6kad ork ett par dagar
efter att kortisonbehandlingen inletts. Nar de initiala
sjukdomssymtomen ar under kontroll sa minskas kortisondosen till
lagsta mojliga niva. Minskning av kortisondosen maste ske gradvis med
upprepade kontroller dar sjukdomsaktiviteten foljs med olika
laboratorieprover for att man skall vara saker pa att
sjukdomsaktiviteten ar under kontroll.

Det hander att sarskilt ungdomar frestas att sluta ta kortison eller att
sjalva minska eller 6ka dosen. Ofta ar de trotta pa
kortisonbiverkningarna eller vill sjalva justera dos utifran det egna
maendet. Det &r viktigt att barnen och deras foraldrar forstar hur
kortisonet verkar och varfor det ar farligt att sluta med eller andra
medicineringen utan kontakt med behandlande lakare. Kroppen
producerar normalt eget kortison. Nar behandlingen med ett
kortisonlakemedel inleds slutar kroppen att tillverka eget kortison och
binjurarna som producerar kortison gar pa "lagvarv".

Om kortisonbehandlingen pagar under en langre period och man sedan
plotsligt slutar med kortisonet, sa tar det tid innan kroppen kan
producera tillrackligt med eget kortison Resultatet kan bli en
livshotande kortisonbrist (binjurebarkssvikt). Dessutom finns det en risk
for att sjukdomen flammar upp igen om kortisondosen minskas for
snabbt.

Icke-biologiska immunhammande lakemedel

Denna lakemedelsgrupp inkluderar azatioprin, metotrexat, mykofenolat
mofetil och cyklofosfamid. Dessa lakemedel hammar inflammation
genom en annan verkningsmekanism an kortison. De kan anvandas
som tillaggsmedicinering nar kortison ensamt inte kontrollerar SLE-
sjukdomen och for att minska kortisondosen och risken for dess
bieffekter.
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Mykofenolat mofetil och azatioprin ges som tabletter. Metotrexat ges
som tabletter eller injektion under huden (subkutant) och cyklofosfamid
kan ges som tabletter eller som intravenos behandling.
Cyklofosfamidbehandling anvands hos barn med allvarlig paverkan pa
njurar eller det centrala nervsystemet liksom vid vissa andra allvarliga
SLE-symtom. Vid denna form av behandling ges en hog dos
cyklofosfamid som dropp (ungefar 10 till 15 gdnger hogre an den
dagliga dosen i tablettform). Intravenos cyklofosfamidbehandling ges
pa sjukhus.

Biologiska immunhammande lakemedel

Dessa lakemedel forhindrar produktionen av autoantikroppar eller
effekten av specifika molekyler som ar viktiga for att framkalla eller
uppratthalla inflammation. Ett av dessa lakemedel &r rituximab, som |
forsta hand anvands om annan lakemedelsbehandling inte far kontroll
over sjukdomen. Belimumab ar ett annat biologiskt lakemedel som
godkants for behandling av SLE hos vuxna och som riktas mot de B-
celler (en sorts vita blodkroppar) som bildar antikroppar. Anvandning av
biologiska lakemedel vid SLE hos barn ar i huvudsak fortfarande
experimentell.

Det pagar intensiv forskning om autoimmuna sjukdomar, sarskilt SLE.
Det framtida malet &r att forsta den specifika mekanismen bakom
inflammationen och autoimmuniteten for att kunna ge en mera riktad
behandling som inte trycker ner hela immunforsvaret. FOor narvarande
pagar manga kliniska SLE-studier, bland annat med nya ldkemedel, och
forskning for att 6ka forstaelsen av SLE-sjukdomen hos barn.

2.5 Vilka ar biverkningarna av behandlingen?

Medicinerna som anvands for SLE-behandling ar mycket effektiva, men
de kan ge manga olika biverkningar (for en detaljerad beskrivning av
biverkningarna, vg se PRINTOs information om Lakemedelsbehandling).

COX-hammare kan ge magbesvar (de bor tas tillsammans med maten),
blamarken och i séllsynta fall paverkan av njur- eller leverfunktion.
Antimalariamedel kan fororsaka forandringar i 6gats nathinna och
darfor bor patienten bor kontrolleras av 6gonlakare.

Kortison kan orsaka manga biverkningar bade pa bade kort och pa lang
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sikt. Risken for dessa biverkningar ar storre nar hogre kortisondoser ges
och nar kortison anvands under en langre period. De viktigaste
biverkningarna av kortison ar: 1. Forandrat utseendet med viktokning,
runda kinder, 6kad kroppsbeharing, hudférandringar med sprickbildning
(striae), finnar (akne) och blamarken. Man kan férséka undvika allt for
kraftig viktokning med lagkaloridiet och regelbunden fysisk aktivitet. 2.
Okad risk for infektioner, sarskilt tuberkulos och vattkoppor. Ett barn
som behandlas med kortison och smittas av vattkoppor skall ta kontakt
med sjukvarden snarast. Ett omedelbart skydd mot vattkoppor kan fas
genom antikroppsbehandling (passiv immunisering). 3. Magproblem
sasom matsmaltningsbesvar eller halsbréanna. Dessa problem kan
behandlas med lakemedel som hammar bildningen av magsyra. 4.
Tillvaxthamning. Mindre vanliga biverkningar ar: 1. Forhojt blodtryck. 2.
Muskelsvaghet (barnet kan ha svarighet att ga uppfor trappor eller att
ta sig upp fran en stol). 3. Stérningar i blodsockerregleringen
(glukosmetabolismen), sarskilt om det finns en arftlighet for diabetes. 4.
Humdrsvangningar, sémnsvarigheter och depression. 5. Ogonproblem
som linsgrumling (katarakt) och stegrat ogontryck (glaukom). 6.
Benskorhet (osteoporos). Denna biverkan kan minskas med fysisk
traning, genom att dta mat som innehaller rikligt med kalcium och
genom att ta extra kalk och D-vitamin. Dessa férebyggande atgarder
bor inledas sa snart behandling med hog dos kortison pabdrjas. Det ar
viktigt att veta att det flesta av kortisonets biverkningar forsvinner nar
dosen minskas och nar kortisonbehandlingen avslutas.
Immunhédmmande ldkemedel kan ocksa ge allvarliga biverkningar och
barn som tar dessa mediciner bor kontrolleras noggrant av sin lakare.
FOr narmare beskrivning av dessa biverkningar, v.g. se PRINTOs
information om lakemedelsbehandling.

2.6 Hur lange behéver behandlingen paga?

Behandlingen bor paga sa lange sjukdomen &ar aktiv. De flesta barn med
SLE kan inte sluta med kortison helt under de forsta aren efter
insjuknandet. Behandling under langre tid med en mycket |ag
underhallsdos kortison kan dven minimera risken for uppflammande
sjukdom och ge battre sjukdomskontroll. Fér manga patienter kan det
vara battre att behalla en 1ag dos kortison med fa och milda
biverkningar an att riskera ett sjukdomsskov.
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Hur kan alternativ behandling paverka sjukdomen?

Det finns flera alternativmedicinska behandlingar som foreslas for
patienter med SLE. Man bor vara forsiktig med okvalificerade
medicinska radd och dess konsekvenser. Om du vill préva
alternativmedicinsk behandling sa radgér forst med din barnreumatolog
eftersom vissa behandlingar kan reagera med den vedertagna
behandlingen. De flesta ldkare ar inte emot att prova nagonting som ar
ofarligt forutsatt att du ocksa féljer medicinska rad. Ett problem med
manga alternativmedicinska behandlingar ar att de kraver att patienten
slutar ta sina ordinarie mediciner for att "rena kroppen". Nar mediciner
sasom kortison behovs for att halla SLE under kontroll sa kan det vara
riskfyllt att avbryta behandlingen nar sjukdomen fortfarande ar aktiv.

2.8 Vilka regelbundna kontroller ar nodvandiga?

Regelbundna aterbesodk ar viktiga eftersom de manga symptom som
kan uppsta vid SLE kan férebyggas eller behandlas lattare om de
upptacks tidigt. Det idealiska ar att barn med SLE skots av eller i nara
samrad med barnreumatolog och att de f6ljs med regelbundna
lakarbesok ungefar var tredje manad. Vid behov konsulteras andra
specialister, till exempel hudlakare (pediatrisk dermatolog), specialist
pa blodsjukdomar (pediatrisk hematolog) eller specialist pa
njursjukdomar (pediatrisk nefrolog). Kurator, psykolog, dietist och andra
professioner inom sjukvarden ar ocksa viktiga i varden av barn med
SLE.

Barn med SLE bor regelbundet kontrollera blodtrycket, urinen, blodet
(Hb, vita blodkroppar, trombocyter), blodsocker, koagulationsférmagan,
komplement och halten av anti-nativa DNA-antikroppar. Regelbundna
blodprovskontroller ar ocksa obligatoriska under behandling med
immunhammande mediciner, for att kontrollera benmargspaverkan och
nivaer av antalet blodceller.

2.9 Hur lange varar sjukdomen?

Som namnts tidigare finns det ingen bot for SLE. Det ar ofta mycket
svart att forutsédga hur sjukdomsforloppet kommer att bli for den
enskilda patienten. Regelbunden medicinering medfor ofta att
symtombilden patagligt férbattras. Sjukdomen kan emellertid
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forsamras, antingen spontant eller som en reaktion pa infektion, stress,
solljus eller utebliven medicinering. Dessutom kan spontan remission
intraffa. Det finns inget satt att forutsaga hur lange ett sjukdomsskov
kommer att paga och inte heller kan man férutsaga hur lange remission
kvarstar.

2.10 Hur utvecklas sjukdomen pa lang sikt?

Prognosen for SLE ar klart battre om tidig och god sjukdomskontroll nas
genom anvandning av kortison, hydroxyklorokin och andra
immunhammande mediciner. De flesta patienter beh6ver langvarig
lakemedelsbehandling. Manga patienter som far SLE i barndomen klarar
sig bra. Daremot kan sjukdomen i vissa fall vara mycket allvarlig och till
och med vara livshotande. Sjukdomen kan vara aktiv under hela
ungdomen och upp i vuxen alder.

Prognosen for pediatrisk SLE beror pa hur allvarligt drabbade de inre
organen ar. Barn med svar sjukdom i njurar eller centrala nervsystemet
kraver aggressiv behandling medan SLE som bara yttrar sig med ett
milt hudutslag och ledinflammation inte behoéver sddan intensiv
behandling. Prognosen for det enskilda barnet ar emellertid oftast
omoaijlig att forutsaga.

2.11 Ar det mojligt att bli helt frisk?

Om SLE upptacks tidigt och behandlas pa lampligt satt i ett tidigt skede
sa gar det oftast att dampa sjukdomsaktiviteten och sjukdomen kan ga
i remission (=inaktiv sjukdom). SLE ar dock en kronisk sjukdom med ett
ofdrutsagbart forlopp och barn med SLE behover oftast medicinera
kontinuerligt och kontrolleras regelbundet. Nar barnet nar vuxen alder
sker fortsatt uppfoljning hos en vuxenreumatolog.

3. DAGLIGT LIV

3.1 Hur kan sjukdomen paverka barnet och familjens dagliga
liv?

N&r barnet med SLE val har pabérjat sin behandling sa kan det leva ett
nagorlunda normalt liv. Ett undantag ar att barnet inte far utsattas for
kraftigt solljus da detta kan satta igang eller férvarra SLE. Ett barn med
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SLE bor inte vara pa stranden eller sitta i solen vid poolen hela dagen.
Regelbunden smorjning av huden med solkram med solskyddsfaktor 40
eller hogre ar nodvandig. | samband med att barnet blir aldre ar det
viktigt att barnet gradvis fa ta ett stérre ansvar for sin sjukdom och sin
medicinering. Barnet och deras foraldrar bor kanna till de
sjukdomssymtom som kan upptrada vid SLE for att kunna kanna igen
ett sjukdomsskov. Vissa symptom som kronisk trétthet och brist pa
energi kan halla i sig i flera manader efter att en sjukdomsattack har
gatt 6ver. Det ar viktigt med regelbunden traning for att uppratthalla en
god kondition och led-muskelstyrka.

3.2 Hur gar det med skolan?

Barn med SLE kan och bo6r narvara i skolan s& mycket som mojligt,
forutom under perioder med hog sjukdomsaktivitet. SLE kan ge svar
trotthet (fatigue) men paverkar vanligtvis inte koncentration och
inlarning om inte det centrala nervsystemet ar engagerat. Nar
sjukdomen engagerar det centrala nervsystemet kan det orsaka
svarigheter med koncentration och minne samt huvudvark och
humorsvangningar. | dessa fall kan en individuell studieplan behova
utformas tillsammans med skolans larare. Barnet bor uppmuntras att
delta i sa mycket fritidsaktiviteter som sjukdomen tillater. Barnets
larare bor informeras om barnets diagnos sa att barnens aktiviteter i
skolan anpassas till de sjukdomsrelaterade problem som periodvis kan
uppsta, inklusive ledsmarta eller annan smarta som kan paverka
formagan till inlarning.

3.3 Hur gar det med idrott?

Det finns vanligtvis inga begransningar vad galler fysisk aktivitet for
barn med SLE. Regelbunden traning uppmuntras under de perioder da
sjukdomen ar i remission (=inaktiv sjukdom). Promenader, simning och
cykling ar exempel pa aktiviteter som rekommenderas. Daremot bor
traningen inte vara sa pafrestande att den leder till total utmattning.
Under perioder med skov i sjukdomen bor traningen vara mer
aterhallsam. | samband med aktiviteter utomhus bor barnet skyddas
med klader och solkram med hog solskyddsfaktor. Exponering for
solljus bér undvikas mitt pa dagen.
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3.4 Vad har dieten for betydelse?

Det finns ingen speciell kost som botar eller lindrar SLE. Barn med SLE
bor fa en halsosam och balanserad kost. Om de tar kortison sa bor de
dta mat med |ag salthalt for att férhindra hogt blodtryck och mat med
|1ag sockerhalt for att forebygga diabetes och viktokning. Dessutom bor
kalk och D-vitamin laggas till for att forebygga benskorhet. Inget annat
vitamintillskott ar vetenskapligt bevisat att hjalpa vid SLE.

3.5 Kan klimatet paverka sjukdomsférloppet?

Det ar valkant att exponering for solljus kan ge nya hudférandringar och
ocksa leda till uppflammande sjukdomsaktivitet vid SLE. For att
forebygga detta rekommenderas solkram med hog solskyddsfaktor pa
alla utsatta kroppsdelar sa snart barnet vistas utomhus. Kom ihag att
stryka pa solkrémen atminstone 30 minuter innan man gar ut for att ge
kramen mojlighet att tranga in i huden och torka. Under en solig dag
maste solkram strykas pa var tredje timme. En del solkramer ar
vattensakra, men fornyad applikation efter bad eller simning
rekommenderas. Det ar ocksa viktigt att bara solskyddande klader
sasom bredbrattad hatt och ldngarmad tréja nar man gar ut i solen,
aven molniga dagar eftersom UV-stralar latt tranger igenom molnen. En
del barn med SLE upplever problem efter att de har utsatts for UV-ljus
fran fluorescerande ljus, halogenljus eller dataskarmar. UV-filterskydd
kan anvandas for barn som far problem fran sin dataskarm.

3.6 Kan barnet vaccineras?

Risken for infektion ar dkad hos barn med SLE och darfor ar det viktigt
att forebygga infektioner med vaccination. Barnet bor folja det ordinarie
vaccinationsprogrammet, men det finns dock nagra fa undantag: Barn
med allvarlig aktiv sjukdom bor inte vaccineras. Barn som behandlas
med immunhammande mediciner och kortison bor inte fa levande
vaccin (t.ex. massling, passjuka och réda hundvaccin, oralt
poliovirusvaccin och vattkoppsvaccin). Pneumokockvaccin,
meningokockvaccin och arligt sasonginfluensavaccin rekommenderas
till barn med SLE som behandlas med hoga doser kortison och/eller
immunhammande mediciner. HPV (humant papillomvirus) vaccin
rekommenderas till ungdomar med SLE.
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Observera att barn med SLE kan behova fler vaccinationer an friska
barn eftersom vaccinationsskyddet verkar ha kortare varaktighet vid
SLE.

3.7 Hur gar det med sexuella relationer, graviditet och
preventivmedel?

Ungdomar med SLE kan ha ett normalt sexliv. Sexuellt aktiva ungdomar
som star pa vissa immunhammande lakemedel eller de som har aktiv
sjukdom bor anvanda sig av sakra preventivmedel for att forhindra
graviditet. Graviditet bor om mojligt planeras da vissa
blodtrycksmediciner och immunhammande |akemedel kan ge skador pa
fostret. De flesta kvinnor med SLE kan genomga en saker graviditet och
fa ett friskt barn. Det lampar sig bast att bli gravid nar sjukdomen har
varit under god kontroll en langre tid, sarskilt om sjukdomen har
engagerat njurarna. Kvinnor med SLE kan ha svart for att bli gravida
antingen da sjukdomen ar i en aktiv fas eller pa grund av
medicineringen mot SLE. SLE &r ocksa forknippat med en hogre risk for
missfall, for tidig fodsel och neonatal lupus (neonatal SLE - appendix 2).
Kvinnor med okade halter av antifosfolipidantikroppar (appendix 1)
anses ha okad risk for komplikationer under sin graviditet.

Graviditeten i sig kan forvarra SLE symtom eller utlosa sjukdomsskov
varfor alla gravida kvinnor med SLE f6ljs noggrant av en obstetriker
som ar bekant med hogriskgraviditeter (specialistmédravard) i nara
samarbete med en reumatolog.

Den sakraste formen av preventivmedel vid SLE ar barriar-
preventivmedel (kondom eller pessar) och spermiedodande medel. P-
piller innehallande endast gestagen, liksom vissa typer av spiraler kan
anvandas. P-piller som innehaller 6strogen kan 6ka risken for
uppblossande sjukdom hos kvinnor med SLE, men risken ar oerhort liten
med nyare hormonpreparat.

4. APPENDIX 1. Antifosfolipidantikroppar
Antifosfolipidantikroppar ar autoantikroppar mot kroppens egna
fosfolipider (viktiga delar i cellens membran) eller proteiner som binder
till fosfolipider. De tre mest valkanda antifosfolipidantikropparna ar
antikardiolipinantikroppar, B2- glykoprotein-1-antikroppar och lupus
antikoagulans. Antifosfolipidantikroppar finns hos ca 50 % av barn med
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SLE, men de forekommer ocksa vid andra autoimmuna sjukdomar, vid
olika infektioner och aven hos en liten andel friska barn.

Dessa antikroppar gor att blodet lattare koagulerar (levrar sig) i
blodkarlen och har forknippats med flera sjukdomar inkluderande
blodpropp (trombos) i artarer och/eller vener, l1agt antal blodplattar
(trombocytopeni), migranhuvudvark, epilepsi och marmorerad hud
(livedo reticularis). En vanlig plats for blodpropp ar hjarnan (stroke).
Andra vanliga platser for blodpropp ar benens vener (blodadror som
leder blodet tillbaka till hjartat) och njurarna. Det kallas for
antifosfolipidsyndrom om en trombos intraffar hos ett barn som har
antifosfolipidantikroppar.

Pavisande av antifosfolipidantikroppar ar sarskilt allvarligt fér gravida
kvinnor darfor att de kan paverka funktionen hos moderkakan
(placenta). Blodproppar som bildas i moderkakan kan orsaka missfall,
forsamrad fostertillvaxt, havandeskapsforgiftning (preeklampsi) och
dodfoddhet. En del kvinnor med antifosfolipidantikroppar har svart for
att bli gravida.

De flesta barn med antifosfolipidantikroppar har aldrig haft en trombos.
Forskning pagar om hur férebyggande behandling gbrs pa basta satt for
dessa barn. Idag far barn med antifosfolipidantikroppar och
underliggande autoimmunsjukdom ofta en Iag dos acetylsalicylsyra.
Detta paverkar blodplattarna (trombocyterna) sa att deras "klibbighet"
minskas och darigenom minskar deras formaga att bilda blodproppar.
Ungdomar med antifosfolipidantikroppar skall undvika andra
riskfaktorer sdsom rékning och p-piller.

Nar diagnosen antifosfolipidsyndrom ar stalld (hos barn med
antifosfolipidantikroppar efter en blodpropp) sa ar den viktigaste
behandlingen att "fortunna" blodet. Detta uppnas vanligen med en
tablett som kallas Warfarin, som ar en antikoagulerande medicin. Den
tas dagligen och regelbundna blodprover kravs for att forsakra sig om
att Warfarinet fortunnar blodet till den niva som kravs. Hur lange
antikoagulationsbehandlingen skall paga beror pa hur allvarlig
sjukdomen ar och typen av blodproppar.

Kvinnor med antifosfolipidantikroppar som har upprepade missfall
behandlas inte med Warfarin eftersom det kan paverka fostret om det
ges under graviditeten. Behandling for gravida kvinnor med
antifosfolipidantikroppar ar acetylsalicylsyra och heparin. Heparin
behover ges dagligen under graviditeten genom injektion under huden
(subkutant). Genom att anvanda dessa mediciner och noggrann

17/18



overvakning av obstetriker sa kan ungefar 80 % av dessa kvinnor
genomga en normal graviditet.

5. APPENDIX 2. Neonatal lupus (neonatal SLE)

Neonatal lupus &r en sallsynt sjukdom som uppstar hos foster och hos
det nyfodda barnet da autoantikroppar fran modern fors 6ver via
moderkakan till fostret. De specifika autoantikropparna som orsakar
neonatal lupus kallas anti-SSA- och anti-SSB-antikroppar. Dessa
antikroppar forekommer hos ungefar en tredjedel av kvinnor med SLE,
men manga modrar som bar pa dessa antikroppar foder inte barn med
neonatal lupus. Neonatal lupus kan ibland ses hos barn till médrar som
inte har diagnosen SLE.

Neonatal lupus skiljer sig fran SLE. | de flesta fall férsvinner symtomen
spontant vid tre till sex manaders alder och Idmnar inga spar. Det
vanligaste symtomet ar utslag som visar sig nagra dagar eller veckor
efter fodelsen, sarskilt efter solexponering. Utslaget vid neonatal lupus
ar overgaende och forsvinner utan arrbildning. Det nast vanligaste
symtomet ar paverkan av blodcellerna vilket séllan &r allvarligt och
tenderar att férsvinna efter nagra veckor utan behandling.

| sallsynta fall kan en sarskild typ av hjartrytmrubbning intraffa som
kallas for kongenitalt (medfott) hjartblock. Vid kongenitalt hjartblock har
fostret en onaturligt 1ag puls. Denna avvikelse ar bestdende och
diagnostiseras ofta mellan 15:e och 25:e graviditetsveckan med hjalp
av ultraljudsundersokning av fostrets hjarta. Efter fodelsen behover
manga av dessa drabbade barn pacemakerbehandling. Om modern
redan har ett barn med kongenitalt hjartblock ar risken 10 till 50 % att
fa ett barn till med samma problem.

Barn med neonatal lupus vaxer och utvecklas normalt och risken att de
sjalva drabbas av SLE senare i livet ar liten.
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