e B RS

Systemisk lupus erythematosus (SLE)

Hvad er det?

Systemisk lupus erythematosus (SLE) er en kronisk autoimmun sygdom, der
kan pavirke forskellige organer i kroppen, specielt hud, led, blod og nyrerne.
SLE er en kronisk sygdom, hvilket betyder at den kan vare i lang tid.
Autoimmun betyder, at det er en sygdom i immunsystemet som i stedet for at
beskytte kroppen mod bakterier og virus angriber patientens eget vaev.

Ordet systemisk lupus erythematosus stammer tilbage fra begyndelsen af det
20. drhundrede. Systemisk betyder, at det pavirker mange organer i kroppen.
Ordet lupus kommer fra det latinske ord for ulv, og det skyldes at det
karakteristiske sommerfuglelignende wudslet i ansigtet ligner de hvide
markeringer som er i en ulvs ansigt. Erythematosus er et graesk ord, der
betyder rad og refererer til det rgdlige hududslat.

Hvor hyppigt er det?

SLE er en sjaelden sygdom der rammer omkring 5 ud af en million bgrn pr. ar.
SLE er sjeelden fgr 5-ars alderen, og usaedvanlig fer puberteten.

Kvinder i den fgdedygtige alder (15-45 ar) er de hyppigst angrebne og det er
specielt i denne aldersgruppe at hyppigheden i forhold til maend er som 9/1.
Hos yngre bgrn, fgr puberteten er hyppigheden hos drenge hgjere.

SLE ses overalt i verden. Sygdommen synes at veere hyppigere blandt bgrn af
afrikansk/amerikanere, spaniere, asiater o0g oprindelige amerikanere
(eksempelvis indianere).

Hvad er drsagen til sygdommen?

Den przecise grund til SLE kendes ikke. SLE er en autoimmun sygdom, hvor
immunsystemet mister sin evne til at kende forskel pd@ noget fremmed og
personens eget vaev og celler. Immunsystemet ggr sa den fejltagelse at det
producerer autoantistoffer, der betragter personens egne normale celler som
fremmede og angriber dem. Dette resulterer i en autoimmun reaktion som
giver den inflammation, der pavirker forskellige organer ved SLE (led, nyrer,
hud, etc.). Inflammeret betyder at de pavirkede dele i kroppen bliver varme,
réde, haevede og ofte gmme. Hvis symptomerne pa inflammation varer laenge,
som det kan ske ved SLE; kan der ses skader i vaevet og funktionen kan
pavirkes. Derfor vil behandlingen af SLE prgve at reducere inflammationen.
Man antager at arvelige risikofaktorer kombineret med udefra kommende
faktorer teenkes at veere ansvarlig for ubalancen i immunsystemet. Det er
velkendt at SLE kan blive udlgst af forskellige faktorer som ubalancen af
hormoner i puberteten, udefra kommende faktorer som sollys, visse
virusinfektioner, visse laagemidler.

Er den arvelig?
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SLE er ikke en arvelig sygdom, da den ikke kan arves direkte. Ikke desto
mindre har nogle bgrn arvet nogle genetiske faktorer fra deres foraeldre der
kan praedisponere til udviklingen af SLE. De behgver ikke ngdvendigvis at
udvikle SLE, men de kan veere mere udsatte. Det er ikke usazedvanligt at et
barn med SLE har et familiemedlem med en eller anden autoimmun sygdom,
men det er til gengeeld meget sjeldent at der er mere end et barn i en familie
med SLE.

Hvorfor har mit barn fdet denne sygdom? Kan det forebygges?

Arsagen til SLE er ukendt, men det er sandsynligt at det er en kombination af
genetisk disposition og udefrakommende faktorer der er ngdvendige, for at
udvikle sygdommen. Men den ngjagtige rolle af disse faktorer er ikke kendt.
SLE kan ikke forebygges. Barnet med SLE skal prgve at undgd situationer, der
kan give sygdomsopblussen, som sollys wuden Dbeskyttelse, visse
virusinfektioner, stress, visse laegemidler.

Er den smitsom?
SLE er ikke smitsom. Den kan ikke overfgres fra en person til en anden.

Hvad er hovedsymptomerne?

Sygdommen starter langsomt med udvikling af symptomer over en periode af
flere uger, maneder eller endog ar. Uspecifikke klager som traethed, utilpashed
er de mest almindelige symptomer i starten af SLE hos bgrn. Mange bgrn med
SLE har vekslende feber, veegttab og appetitigshed.

Med tiden udvikler mange bgrn symptomer afhangig af det eller de organer,
der er pavirket. Hud og slimhinder er hyppigt pavirket med hududslaet, typisk
pa soludsatte steder og sar pa indersiden af mundslimhinde eller
naeseslimhinde. Det typiske sommerfuglelignende udslaet pa kinder og over
naeseryg ses hos 1/3 til 1/2 af SLE ved bgrn. Nogle gange vil der veere hartab
(allopecia). Der kan veere tendens til at teeer og fingre ved udszttelse for
kulde bliver hvide, bla, og siden rgde (Raynaud’s faenomen). Der kan veere
nyrepavirkning, der typisk vil give symptomer med forhgjet blodtryk, blod og
2ggehvidestof i urinen, som kan medfgre hzevelse af gjenomgivelser og
fodrygge. Der kan vaere ledsymptomer med havede, stive led, muskelsmerter,
blodmangel, hovedpine, kramper. Prognosen for SLE hos bgrn vil iseer afhaenge
af graden af nyrepavirkning.

Er sygdommen den samme hos alle bgrn?

Symptomerne ved SLE kan variere betydeligt fra det ene til det andet barn.
Alle de tidligere naevnte symptomer kan opsta pd et hvilket som helst
tidspunkt i Igbet af sygdommen.

Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos voksne?
Generelt er SLE hos bgrn og voksne ens. Men sygdommens andring til det
veerre sker hyppigst hos bgrn og generelt synes prognosen at veere darligere
hos bgrn end voksne.
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Hvordan stilles diagnosen?

Diagnosen ved SLE stilles ved en kombination af symptomer ( ex smerte), fund
(ex gigt) og undersggelsesresultater efter at andre sygdomme er udelukket.
For bedre at kunne skelne SLE fra andre sygdomme har leeger fra den
amerikanske reumatiske forening etableret en liste pd@ 11 kriterier, som
tilsammen peger pa SLE. Disse kriterier indeholder nogle af de mest
almindelige symptomer og abnorme fund som man ser hos patienter med SLE.
Diaghosen SLE kan stilles, hvis en patient har mindst fire af disse 11
karakteristika, pa et hvilket som helst tidspunkt af sygdommen. Meget erfarne
laeger kan dog stille diagnosen hvis faerre end fire kriterier er tilstede.
Kriterierne er:

1. sommerfugleudslaet, som er det rgdlige udsleet, der findes over kinder og
naeseryg

2. Fotosensitivitet, dvs. voldsom hudreaktion pa sollys, normalt sdledes, at
hud, der er deekket af tgj, ikke bliver pavirket.

3. Diskoid lupus, der er et skallende fortykket, mgntformet skaellende
udsleet, som ses i ansigtet, i hovedbund, pa grer og bryst og arme. Nar
disse laesioner heler, vil de efterlade ar. Diskoide laesioner er hyppigere
hos sorte end andre racer.

4. Slimhindesar, der kan optreede i mund- og naeseslimhinde. De giver
saedvanligvis ikke smerter, men i naesen kan de give nzeseblgdning.

5. Artrit (gigt). Ses hos de fleste bgrn med SLE. Giver smertefulde og
haevede led i store og sma led pd arme og ben. Gigten kan vaere flygtig,
dvs. den kan flytte sig fra et led til et andet og den kan veaere
symmetrisk. Gigt ved SLE giver sjeeldent vedvarende ledforandringer.

6. Pleuritis, betyder inflammation og fortykkelse af lungehinder,
pericarditis, inflammation af hjertekarhinden. Inflammation af disse
hinder kan give vaeskeansamling omkring hjerte og lunger og pavirke
deres funktion. Pleuritis giver en brystsmerte, der forvaerres ved
vejrtraekning.

7. Nyrepavirkning ses ved naesten alle bgrn med SLE og kan variere fra
meget mild til meget alvorlig. I begyndelsen vil den saadvanligvis ikke
give symptomer og findes kun i wurinanalyser og blodtests af
nyrefunktionen.

8. Centralnervesystemet kan give symptomer som hovedpine, kramper,
neuropsykiatriske symptomer, dvs. besveer med at koncentrere sig, at
huske, humgrsvingninger, depression og psykose (alvorlig psykisk
tilstand, hvor tankegang og opfgrsel er forstyrret).

9. Pavirkning af blod og celler. Dette kan pavirke de rgde blodlegemer (de
der transporterer ilt fra lungerne ud i kroppen). Destruktion af de rgde
blodlegemer skyldes autoantistoffer, der angriber de rgde blodlegemer.
Det kaldes haemolyse og tilstanden haemolytisk anaemi. Det kan vaere en
langsom og forholdsvis mild proces, men den kan ogsa vaere hurtig og
kraeve hurtig indsats.

Nedsat andel af de hvide blodlegemer ( leukopeni) er saadvanligvis ikke
alvorlig ved SLE, men bidrager til gget infektions tendens.
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Nedsat maangde af blodplader (trombocytopeni). Ved lavt blodpladetal
kan der komme blgdning i hud, blgdning fra slimhinder, blgdning fra
indre organer og kan saledes veere en alvorlig tilstand.

10. Immunologiske forstyrrelser betyder at der findes autoantistoffer i
blodet som peger pa SLE.

a. Anti-ds DNA er antistoffer, som reagerer direkte mod det
genetiske materiale i cellen. De findes fgrst og fremmest ved SLE.
Denne test gentages ofte fordi maengden af antistoffer synes at
gges nar SLE er aktiv.

b. Anti-Sm-antistoffer refererer til navnet pd den fgrste patient hvor
disse antistoffer var fundet i blodet (hendes navn var Smith). Disse
autoantistoffer findes stort set kun ved SLE og hjzelper ofte med at
fastsld diagnosen.

c. Fund af fosfolipidantistoffer (appendix 1)

11. Antinuklezere antistoffer (ANA) er autoantistoffer malt i cellens
kerner. Disse findes hos naesten alle patienter med SLE, men til gengeeld
er en pos. ANA-test i sig selv ikke noget bevis for SLE, idet denne test
ogsa kan vaere pos. ved andre bindevaevssygdomme og endog kan findes
hos omkring 5% af raske bgrn.

Hvad er vigtigheden af disse tests?

Laboratorietest kan hjeelpe med at stille diagnosen SLE og hvilke, om nogen,
interne organer, der er pavirket. Regelmaessige blod- og urinprgver er vigtige
for at fglge sygdommens svaerhedsgrad og aktivitet og for at vise om
behandlingen tales. Der er mange forskellige laboratorietests, der kan laves
ved SLE: sankning (SR) og C-reaktivt protein (CRP) begge disse er forhgjede
ved inflammation. CRP kan veaere normal ved SLE, mens sankning er forhgjet.
Forhgjet CRP kan pege pa en komplicerende infektion..

Maling af rgde og hvide blodlegemer og blodplader. Maling af blodets
stgrkningsevne (APTT, PP).

Nyretal og levertal (carbamid, kreatinin, albumin, ALAT). Muskelenzymer.
Urintest er meget vigtige, bade ved tidspunkt for diagnosen og ved kontrol
undersggelser. De viser, om nyrerne er pavirkede, og hvor meget. Til tider vil
det vaere ngdvendigt at et barn med SLE opsamler urin for 24 timer, for pa
denne made at se preecis, hvor meget nyrerne er pavirkede.

Immunologiske tests som anfgrt ovenfor, eksempelvis ANA og anti-ds DNA.
Undersggelse af vigtige proteiner i immunsystemet ( komplement) der er
nedsatte ved aktiv SLE hvilket betyder nedsat immunforsvar og dermed gget
risiko for infektioner specielt for visse bakterie infektioner som pneumokokker.
De indre organer kan endvidere undersgges ved biopsi (sma naleprgver) typisk
af nyrer, for at vurdere graden af pavirkning og dermed vejlede til den mest
korrekte behandling. Ofte vil der vaere behov for rgntgenundersggelse af hjerte
og lunger, evt. supplerende hjerteundersggelse, evt. supplerende undersggelse
af hjerne som eeg, og skanningsundersggelser.

Kan SLE behandles - helbredes?
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Der findes endnu ingen helbredelse for SLE, men hovedparten af bgrn med SLE
kan behandles med succes. Behandlingen tilstraeber at mindske symptomer
mest muligt og undga komplikationer til sygdommen. Ved sygdomsstart er SLE
oftest meget aktiv og kan i dette stadium kraeve betydelig medicinsk
behandling for at komme under kontrol og dermed undgd skade p& indre
organer. Hos mange bgrn vil sygdommen derefter gd i ro (remission) saledes
at ingen eller kun minimal behandling er ngdvendig.

Hvad er behandlingen?

Hovedparten af symptomerne ved SLE skyldes inflammation, derfor gar
behandlingen ud pa at mindske denne inflammation. Fire forskellige typer af
leegemidler bruges til at behandle bgrn med SLE. For supplerende, se under
"Medicinsk behandling”.

NSAID (non steroide antiinflammatoriske droger) bruges for at kontrollere
ledsymptomer. De gives sadvanligvis kun i kort tid og kun, sd lsenge der er
ledsymptomer. Der findes mange forskellige typer og hertil hgrer ogsa
kodimagnyl. Kodimagnyl bruges meget sjeldent i dag som et
antiinflammatorisk stof, men dets evne til at forhindre blodstgrkning udnyttes
hos bgrn med forhgjet fosfolipidantistoffer i blodet.

Hydroxyklorokin ( malariapraeparat ) er meget virksom ved SLE-hududslaet
som de soludlgste hududslaet, diskoid eller andre typer SLE-udslaet. Det kan
tage maneder for man ser effekten af dette stof.. Der er ikke nogen feellestraek
mellem SLE og malaria.

Glykokortikoider ( binyrebarkhormoner ex prednison) bruges for at mindske
inflammationen og undertrykke den ggede aktivitet af immunsystemet. Det er
den primaere behandling ved SLE. Tidlig sygdomskontrol kan sadvanligvis ikke
opnas uden daglig binyrebarkhormonbehandling i en periode af uger til
maneder og nogle bgrn vil have behov for disse stoffer i flere &r. Dosis,
varighed og maden disse stoffer indgives pa, afhsenger af svaerhedsgraden af
sygdommen og hvilke organer, der er pavirkede. Meget store doser evt. som
indsprgjtninger gives ved hamolytisk ansemi, pavirkning af nervesystemet
samt ved svaer nyrepavirkning. Virkningen indtreeder indenfor fa dage efter
behandlings start.

Nar sygdommen er kommet under kontrol vil binyrebarkhormonbehandlingen
blive mindsket til den lavest mulige dosis, der holder sygdommen under
kontrol og barnet velbefindende. Dosis mindskes ganske gradvist vejledt af
den kliniske undersggelse og blod- og urintests. Til tider kan patienter fgle
trang til selv at gge eller mindske dosis, men det er vigtigt at pointere, at
dosiseendring

kun ma ske i aftale med laegen.

Visse binyrebarkhormoner (kortison) produceres i kroppens binyre. Denne
produktion ophgrer ndr man tilfgrer meget hgje doser, man kan sige, binyrerne
gar i dvale. Hvis binyrebarkhormon behandlingen derfor stoppes meget brat,
mangler kroppen binyrebarkhormonet, som er det, man populaert kan kalde
"stresshormonet”, dvs. det er ngdvendigt i akutte situationer, som eksempelvis
infektioner, og der kan derfor opsta en livsfarlig situation, hvis man ophgrer for
tidligt med behandlingen.
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Binyrebarkhormonbehandlingen skal naesten altid gives sammen med anden
behandling. Udover malariapiller kan gives Imurel (Azathioprin), Methotrexat,
og endelig Cyklofosfamid (Endoxan/Sendoxan) som hyppigst gives som
dropbehandlinger under indlaeggelse, sjeeldnere som tabletbehandling. Det er
en behandling, der isaer gives ved svar nyrepavirkning samt andre sveere SLE-
former. Forskning i omradet autoimmune sygdomme og SLE er meget
omfattende.

Nyere stoffer er fortsat under afprgvning. Jo mere praecis viden man har om
sygdommen, jo bedre vil den kunne rammes med den mest effektive medicin
med faerrest muligt bivirkninger.

Hvad er bivirkningerne til behandlingen?

Den medicinske behandling af SLE er meget effektiv, men den kan ogsa
forarsage mange bivirkninger, se i gvrigt behandlingsafsnittet.

NSAID giver typisk bivirkninger med for meget mavesyre (sure opstgd,
mavesmerter) sjeeldnere pavirkning af lever og nyrer.

Malariapraeparater kan give forandringer i gjenbaggrunden, hvorfor patienter i
malariabehandling bgr ga til regelmaessig kontrol ved gjenlaege, dvs. ca. hver
halve ar.

Binyrebarkhormoner kan give flere forskellige bivirkninger, risikoen for disse er
helt afhaengig af dosis og varighed af behandlingen, de vil oftest forsvinde
igen, med mindre behandlingen er meget langvarig. De hyppigste bivirkninger
er veaegtggning (runde kinder, tyk nakke, stor mave), gget harvaekst,
Hudforandringer med straekmaerker, uren hud. Vaegtggning, der imidlertid kan
kontrolleres med lavt kalorieindtag og gget fysisk aktivitet. Der er gget risiko
for infektioner, eksempelvis skoldkopper, hvorfor man bgr kontakte laege, hvis
man er udsat for skoldkopper. Symptomer pa gget mavesyre, sure opstgd,
mavesmerter og halsbrand, kan give behov for mavesarsmedicin. Der kan
komme forhgjet blodtryk, muskelsvaghed , forstyrrelser i sukkerstofskiftet med
tendens til udvikling af sukkersyge. Humgrsvingninger ses ikke sjaeldent .
Pavirkning af gjets linse kan medfgre gra steer, tab af kalk fra knoglerne, der
kan mindskes ved gget fysisk aktivitet og tilskud af kalk og D-vitamin til
kosten. Der kan optraede vaeksthaemning. Det er imidlertid vigtigt at bemaerke,
at alle disse bivirkninger oftest vil svinde nar behandlingen ophgrer, og at
risikoen for at fa disse bivirkninger er helt afhaengig af den dosis ,der bliver
givet og varigheden af denne. For de gvrige praeparater, se under
behandlingsafsnittet.

Hvor lang tid skal behandlingen vare?

Behandlingen skal vare sa laenge, der er sygdomsaktivitet. Binyrebarkhormon
skal oftest gives i lang tid, undertiden i arevis, for at forhindre opblussen af
sygdom og holde den under kontrol.

For nogle bgrn vil det vaere bedre at bibeholde en meget lav dosis
binyrebarkhormon end at risikere opblussen af sygdommen.

Hvad med utraditionelle/alternative behandlinger?
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Der findes ikke nogen magisk helbredelse af SLE. Alternativ behandling kan
blive foresldet af andre og dermed kan man selv fa lyst til at prgve det. Som
hovedregel vil de behandlende lzeger ikke have nogle indvendinger, men de vil
gerne orienteres sa8 man kan sikre sig, at den alternative behandling og den
sadvanlige behandling kan gives samtidig. Nogle alternative behandlere vil
foresld at man ophgrer med al medicin for "at rense kroppen”. Dette ma
staerkt frarades. Det kan eksempelvis veere farligt, hvis man fra den ene dag til
den anden ophgrer med binyrebarkhormonbehandling.

Hvilken slags kontroller er ngdvendige?

Hyppige kontroller er vigtige, bl.a. for at forebygge komplikationer til
sygdommen og sygdomsbehandlingen. Der vil vaere behov for regelmaessig
blodtrykskontrol, regelmassige urin- og blodundersggelser, f.eks. blodprocent,
blodsukker, blodstgrkningspraver, undersggelse af  immunapparatet
(komplement, anti-dsDNA). Blodprgver er specielt ngdvendige, hvis der gives
medicin med pavirkning af immunapparatet, for eksempel Endoxan for at
sikre, eksempelvis at de hvide blodlegemer ikke bliver for lave.

Bgrn med SLE bgr fglges af en bgrnereumatolog, men derudover kan der vaere
behov for hudspecialist, specialist i blodsygdomme og nyresygdomme.
Herudover vil der oftest vaere behov for socialrddgiver, psykolog,
ernzeringsekspert savel som andet sundhedspersonale er involveret i
behandlingen af bgrn med SLE.

Hvor lang tid vil sygdommen vare?

SLE er karakteriseret ved et langvarigt forlgb over mange ar. Forlgbet svinger
med rolige faser, der veksler med sygdomsopblussen. Det er meget sveert
praecist at forudse sygdomsforlgbet hos den enkelte patient. Sygdommen kan
desvaerre blusse op pa et hvilket som helst tidspunkt, enten helt spontant,
eller som reaktion pa en infektion eller andet udefinerbart; men sygdommen
kan ogsa lige sa pludseligt gd i ro igen. Man kan ikke praecist forudsige, hvor
langt denne sygdomsopblussen varer , heller ikke hvor lang tid, der vil veere ro
i sygdommen.

Hvad er langtidsprognosen ved denne sygdom?

Prognosen ved SLE blev bedret dramatisk da man begyndte at anvende
binyrebarkhormon i kombination med de immundampende Ilsegemidler
(Endoxan, Methotrexat, Imurel). Mange bgrn med SLE vil have en god
prognose, men sygdommen kan blive alvorlig og livstruende og kan vare
aktiv igennem hele barndommen op til voksenalder. Prognosen for bgrn med
SLE afhaenger af, hvilke organer, der er pavirket, og svaerhedsgraden af disse.
Ved betydelig nyresygdom eller sygdom i hjernen vil der vaere behov for
aggressiv behandling. I kontrast hertil vil SLE med kun hud- og ledsymptomer
nemt kunne behandles. Prognosen for det enkelte barn er dog ikke altid
forudsigelig.

Er det muligt at blive fuldstaendig rask?
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Hvis diagnosen stilles tidligt og behandlingen herefter straks startes, vil
sygdommen for det meste ga i ro og til sidst g i remission. Dvs. at der ikke er
symptomer og man ved undersggelser ikke kan finde tegn pa
sygdomsaktivitet. Men som tidligere sagt er SLE uforudsigelig og der vil ofte
vaere behov for medicinsk behandling i lang tid for at undgd pludselig
sygdomsopblussen. Ofte vil der veere behov for at bgrnene, nar de er
udvoksede, overgar til kontrol pa voksenreumatologisk afdeling.

Hvordan kan sygdommen pavirke barnets og familiens daglige liv?

Nar et barn med SLE fgrst er behandlet er det muligt at fgre et rimeligt
normalt liv.

Overdreven solbadning bgr undgds, da det kan udlgse opblussen af SLE. En
SLE-patient bgr saledes ikke tage til stranden og solbade en hel dag og hgj
solfaktorcreme bgr anvendes. For stgrre bgrn er det vigtigt langsomt at f& dem
til at tage aktiv del i deres egen sygdom og behandling. Barnet og foraeldrene
bgr veere opmaerksomme pa symptomer pa SLE, sa de kan veere
opmaerksomme pa evt. sygdomsopblussen. Symptomer som traethed og
initiativigshed kan vaere til stede i flere maneder efter sygdomsopblussen og
kan synes, som om det aldrig forsvinder. Men trods disse hensyn bgr barnet
opmuntres til. s& meget som muligt, at tage del i de jaevnaldrenes aktiviteter.

Hvad med skolen?

Barnet med SLE kan og bgr fglge almindelig skolegang, bortset fra perioder
med sveer aktiv sygdom. Hvis ikke der er pavirkning af centralnervesystemet
vil SLE seaedvanligvis ikke pavirke barnets indlaeringsevne, mens hvis
centralnervesystemet er pavirket, kan der vaere problemer med indlzering,
hukommelse samt hovedpine og humgrsvingninger. I disse tilfeelde kan der
vaere behov for andring i undervisningsplanen. Men generelt bgr barnet
opmuntres til at deltage i aktiviteter s8 meget, som sygdommen tillader.

Hvad med sport?

Normalt er det hverken ngdvendigt eller gnskvaerdigt at indskreenke den
fysiske aktivitet. Barnet bgr opmuntres til regelmaessig fysisk aktivitet, som
eksempelvis svgmning eller cykling, men bgr holde sig fra meget hard fysisk
traening. Under sygdomsopblussen bgr man holde igen med fysisk aktivitet.

Hvad med dizet?

Der er ikke nogen speciel dizet som kan helbrede SLE: Bgrn med SLE skal have
en sund, varieret kost. Hvis der gives binyrebarkhormon skal man holde lidt
igen med salt indgift og for at undgd for hgjt blodsukker og for meget
vaegtggning holde igen med sgde sager. Derudover vil der under
binyrebarkhormonbehandling vaere behov for at supplere med kalk og D-
vitamin, da binyrebarkhormon “stjeeler” kalk fra knoglerne. Der er ikke behov
for andet vitamintilskud.

Kan klimaet influere pa forlgbet af sygdommen?
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Det er velkendt at solbadning kan give nye hudsymptomer og ogsa fgre til
sygdomsopblussen af SLE. For at undgd dette problem, anbefales det at bruge
en creme med meget hgj faktortal pa de steder pa kroppen, der er udsat for
lys. Solcremen bgr pasmgres mindst - time inden man gar ud i solen og pa en
sommerdag gentages hver 3. time. Hvis man solbader bgr man komme ny
creme pa efter en svgmmetur, selvom cremen er vandfast. Det er ogsa vigtigt
at beskytte sig mod solen ved at have hat pa og trgjer med lange aermer, selv
pd dage, hvor det er skyet, da de ultraviolette straler godt kan traenge
igennem skyerne. Nogle SLE-bgrn, der har vaeret udsat for ultraviolet lys kan
have problemer med det fluorescerende lys fra halogenlamper og computere.
Et ultraviolet filter kan veaere nyttigt.

Kan barnet vaccineres?
Risikoen for infektioner er gget hos et barn med SLE og forebyggelse af
infektioner ved vaccinationer er specielt ngdvendigt. Men der er visse
undtagelser:
e bgrn med sveer, alvorlig sygdom bgr ikke modtage nogen vaccination
e bgrn i behandling med binyrebarkhormon og immundampende behandling
(Endoxan, Methotrexat, Imurel) bgr ikke modtage vacciner med levende
virus (MFR-vaccine, varicelvaccine og poliovirus pa sukker). Poliovirus pa
sukker bgr ligeledes heller ikke gives til familiens gvrige medlemmer.
e alle bgrn med SLE bgr derimod pneumokokvaccineres, idet bakterien
pneumokokker, specielt hos SLE-patienter kan give meget alvorlige
infektioner.

Hvad med seksualliv, graviditet og fadselskontrol?

De fleste kvinder med SLE kan have en sikker graviditet og fgde et raskt barn.
En ideelt tidspunkt for graviditet vil veere nar sygdommen har vaeret i ro uden
anden medicin end en lille dosis binyrebarkhormon (anden behandling kan
pavirke fosteret). Kvinder med SLE kan have sveert ved at blive gravide, enten
pga. aktiv sygdom eller behandlingen. Ved SLE er der desvaerre ogsa en hgjere
hyppighed af ufrivillig abort, for tidlig fadsel og barnet kan fgdes med neonatal
lupus (se appendix 2). Kvinder med fosfolipidantistoffer (se appendix 1) anses
for at have hgj risiko for at have problemer med at gennemfgre graviditeten.
Graviditet i sig selv kan forveerre symptomerne eller lige frem udlgse
opblussen af SLE, derfor bgr alle gravide kvinder med SLE fglges teet af en
obstetriker (fgdselslaege) som kender til risikograviditeter og samarbejder med
reumatolog. Antikonception ved SLE gives efter radgivning fra obstetriker og
der kan ikke til alle anbefales P-piller aht. gget risiko for blodpropper.
Fortrydelsespiller kan medfgre risiko for opblussen af sygdommen.

APPENDIX 1.

Fosfolipidantistoffer

Fosfolipidantistoffer er autoantistoffer, der er er rettet mod kroppens egne
fosfolipider (en del af celle membranen) eller proteiner der binder il
fosfolipiderne Ved forekomst af fosfolipidantistoffer vil der oftest tillige findes
et antistof kaldet lupusantikoagulans.. Disse antistoffer indvirker pa blodets
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stgrkningsmekanisme bl.a. ved at blodpladerne klumper mere sammen, der
medfgrer risiko for blodpropper. Men samtidig forbruges blodpladerne sa der
ogsa er risiko for blgdning. Blodpropperne kan veere i benets kar, nyrer,
lunger eller i hjernen. Fosfolipidantistoffer findes hos optil 50% af bgrn med
SLE, men de kan ogsd ses ved andre autoimmune sygdomme
(bindevaevssygdomme), ved infektioner, sdvel som at de kan ses hos en lille
procentdel af bgrn, der er helt raske.

Man anvender navnet antifosfolipidsyndrom hvis en pt. har haft mindst een
blodprop og har en pos. fosfolipidantistoftest.

Fosfolipidantistoffer kan hos den gravide forarsage blodpropper i livmoderen og
dermed give anledning til ugnsket abort eller darlig vaekst af fosteret og
praeeklampsi (graviditetsforgiftning). Nogle kvinder med fosfolipidantistoffer
kan have sveaert ved at blive gravide.

De fleste bgrn med pos. fosfolipidantistoftest har aldrig haft blodpropper. Der
forskes i om og hvordan man kan skulle kunne forudse om de nogensinde far
blodpropper. Det anbefales at bgrn med positiv fosfolipidantistof og samtidig
bindevaevssygdom gives en daglig lav dosis magnyl. Magnyl virker ved at
hindre at blodpladerne sa nemt klumper sammen og dermed mindskes risikoen
for blodprop. Til zldre bgrn og voksne vil man derudover frarade
tobaksrygning samt P-pillebehandling. Hvis der har vaeret en blodprop og der
er pos. antiphospholipidtest gives tillige blodfortyndende medicin (eksempelvis
Marcoumar). Tabletterne tages dagligt i kortere eller laengere tid afhaengig af,
hvor blodproppen sad.

Kvinder med fosfolipidantistoffer, som har haft gentagne ufrivillige aborter kan
man ogsa behandle, men ikke med Marcoumar af hensyn til fosteret, men
derimod med Magnyl og Heparin.

Heparin gives som injektioner i huden og gives under graviditeten dagligt.
Herudover skal barnet fglges taet af fgdselslaege, der vil vaere 80% chance for
en vellykket graviditet.

APPENDIX 2

Neonatal lupus

Neonatal lupus er en sjaelden sygdom hos foster og den nyfgdte, der er opstaet
ved passage af antistoffer fra moderen via livmoderen til foster/barnet. Disse
antistoffer kendes som anti-Ro og anti-La antistoffer. Disse antistoffer findes
hos omkring 1/3 af patienter med SLE, men mange mgdre med disse
antistoffer vil aldrig fa bgrn med neonatal lupus. P& den anden side ses
neonatal lupus ikke hos mgdre, der ikke har SLE.

Neonatal lupus er forskellig fra SLE. I de fleste tilfaelde vil neonatal lupus
spontant forsvinde i Igbet af de forste 3-6 levemaneder uden at efterlade mén.
Det mest almindelige symptom er udslaet, som kommer fra dage til uger efter
fadslen, specielt efter sollys. Udslaettet ved neonatal lupus er forbigdende og
forsvinder oftest uden ar. En anden type symptom er pavirkning af
blodpladerne, som sjeeldent er alvorlig og oftest bliver normal uden behandling
i lgbet af uger. Meget sjaldent vil der vaere en medfgdt abnorm hjerterytme,
der kendes som kongenit Av-blok. Det betyder at impulsen fra forkammer til
hjertekammer er pavirket og det bevirker at barnet har en abnorm lav puls.
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Det er en blivende pavirkning og den kan pavises allerede i fosterlivet ved
hjerteundersggelse af fosteret. I nogle tilfaelde er det muligt at behandle det
ufgdte barn, der kan have behov for at fa indopereret pacemaker. Hvis en mor
allerede har et barn med kongenit Av-blok er der en risiko pa 10-15% for at
det naeste barn far samme problem.

Bgrn med neonatal lupus vokser og udvikler sig fuldsteendig normalt. De har
kun en meget lille risiko for senere i livet at udvikle SLE.
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