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1. HVAD ER SYSTEMISK LUPUS ERYTHEMATOSUS

1.1 Hvad er det?

Systemisk lupus erythematosus (SLE) er en kronisk autoimmun sygdom,
der kan pavirke forskellige organer i kroppen, specielt hud, led,
blod,nyrer og centralnervesystemet. "Kronisk" 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 veev.

Ordet systemisk lupus erythematosus stammer tilbage fra begyndelsen
af det 20. arhundrede. 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 udslaet i
ansigtet ligner de hvide markeringer som er i en ulvs ansigt.
Erythematosus er et graesk ord, der betyder rgd og refererer til det
rgdlige hududsleet.

1.2 Hvor hyppig er det?

SLE ses overalt i verden. Sygdommen synes at vaere hyppigere blandt
bagrn af afrikansk/amerikanere, spaniere, asiater og oprindelige
amerikanere (eksempelvis indianere ).Hyppigheden af SLE i Europa er
ca. 1: 2.500 personer. Omkring 15 % af alle lupus patienter far
diagnosen fgr 18 ars alderen, og benaevnes juvenile SLE/Paediatrisk SLE.
SLE er sjeelden far 5-ars alderen, og usaedvanlig fgr puberteten. Kvinder
i den fadedygtige 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. Fgr puberteten er andelen af drenge med SLE stgrre, hvor
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hyppigheden af piger i forhold til drenge med SLE er som 5/1.

1.3 Hvad er arsagen til sygdommen?

Den praecise grund til SLE kendes ikke. SLE er en autoimmun sygdom,
hvor immunsystemet mister sin evne til at kende forskel pa noget
fremmed og personens eget vaev og celler. Immunsystemet gar sa den
fejltagelse at det producerer autoantistoffer, der betragter personens
eghe 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, rgde, hsevede og ofte
gmme. Hvis symptomerne pa inflammation varer laenge, som det kan
ske ved SLE; kan der ses skader i veevet og funktionen kan pavirkes.
Derfor bestar behandlingen af SLE i at prgve at reducere denne
inflammation.

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 og visse laeegemidler (eks.
isoniazid og visse epilepsi midler)

1.4 Er den arvelig?

SLE er ikke en arvelig sygdom, men der kan ses en gget forekomst i
nogle familier, hvor bgrnene kan have arvet nogle endnu ukendte
genetiske faktorer,der maske preedisponerer til SLE. S& selvom de ikke
er praedisponeret kan de have stgrre sandsynlighed for at fa
sygdommen. For eksempel,hvis en enaegget tvilling far SLE har den
anden tvilling kun en risiko pa 50 % for at fa SLE. Der er ingen genetisk
test for til radighed for SLE, heller ikke hos et foster.

1.5 Kan SLE forhindres?

SLE kan ikke forhindres. Et barn med SLE bgr imidlertid undga visse
situationer, der kan udlgse sygdommens sygdoms opblussen (f. eks sol
lys uden brug af solcremer, visse virus infektioner, stress, visse
hormoner og - lsegemidler).
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1.6 Er den smitsom?
SLE er ikke smitsom. Dette betyder, at den ikke kan overfgres fra
person til person.

1.7 Hvad er hovedsymptomerne?

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

Med tiden udvikler mange bgrn specifikke symptomer efter det eller de
organer, der er pavirket. Hud og slimhinde involvering er almindeligt og
kan omfatte forskellige typer udsleet, fotosensivitet ( nar sollys trigger
udsleet)eller sar pa indersiden af mundslimhinde eller naeseslimhinde.
Det typiske sommerfuglelignende udslaet pa kinder og over neeseryg
ses hos 1/3 til 1/2 af SLE ved bgrn. Nogle gange vil der vaere hartab
(allopecia). Der kan veere tendens til at taeer og fingre ved udseettelse
for kulde bliver hvide, bla, og siden rede (Raynaud’s feenomen). Der kan
0gsa veere symptomer som haevede og stive led, muskelsmerter,
blodmangel,tendens til bld maerker, hovedpine, kramper og bryst
smerter. Nyrepavirkning ses hos de fleste bgrn med SLE og er en
afggrende for prognosen pa laengere sigt.

De hyppigste symptomer ved nyre involvering er forhgjet blodtryk, blod
og aggehvidestof i urinen, som kan medfgre haevelse af gjenomgivelser
og fodrygge.

1.8 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 pa et hvilket som
helst tidspunkt i Igbet af sygdommen. Den medicinske behandling vil
imidlertid hjeelpe pa at kontrolere SLE symptomerne.

1.9 Er sygdommen hos bgrn forskellig fra sygdommen hos
voksne?
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Generelt er SLE hos bgrn og voksne ens. Men SLE hos bgrn har
desveerre ofte et alvorligere forlab end hos voksne,med flere pavirkede
organer og specielt hyppigere pavirkning af nyrer og hjerne end hos
voksne.

2. DIAGNOSE OG BEHANDLING

2.1 Hvordan stilles diagnosen?

Diagnosen SLE stilles udfra en kombination af symptomer (eks. smerte),
fund (eks. feber) samt blod- og urin undersggelser, efter at andre
sygdomme er udelukket. Alle symptomer og fund behgver ikke vaere
der samtidig,hvilket kan ggre det sveert at stille en hurtig diagnose. For
bedre at kunne skelne SLE fra andre sygdomme er der nogle
internationale vedtagne kriterier,der skal opfyldes for at stille
diagnosen.

Disse kriterier indeholder 11 af de mest almindelige symptomer og
abnorme fund som man ser hos patienter med SLE. Minimum 4 af disse
11 kriterier skal patienten have haft fra sygdoms start for at stille
diagnosen SLE. (ACR -American College of Rheumatology- kriterier ).
Diagnosen SLE kan dog ved nyrepavirkning ogsa stilles ved feerre end
de 4 kriterier. (SLICC kriterier). De 11 kriterier er:

" Sommerfugle" udslaet
Det er et ragdligt udslaet, der findes over kinder og naeseryg

Fotosensivitet
Fotosensitivitet er en voldsom hudreaktion pa sollys. Hud der er deekket
af tgj,bliver normalt ikke pavirket.

Diskoid lupus,

Er et skeellende fortykket, mgntformet skeellende udsleet, som ses i
ansigtet, i hovedbund, pa @rer og bryst og arme. Nar disse laesioner
heler, vil de efterlade ar. Diskoide laesioner er hyppigere hos sorte end
andre racer.

Slimhinde sar
Slimhinde sar kan optraede i mund- og naeseslimhinde. De giver
saedvanligvis ikke smerter, men i naesen kan de give naeseblgdning.
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Gigt

Gigt ses hos de fleste bgrn med SLE. Det giver smertefulde og haevede
led i store og sma led pa arme og ben. Gigten kan veere flygtig, dvs.
den kan flytte sig fra et led til et andet og den kan veere symmetrisk.
Gigt ved SLE giver sjeeldent vedvarende ledforandringer.

Pleuritis

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

Nyre involvering

Nyrepavirkning ses ved naesten alle barn med SLE og kan variere fra
meget mild til meget alvorlig. | begyndelsen vil den seedvanligvis ikke
give symptomer og opdages kun ved urinanalyser og blod analyser af
nyrefunktionen. Ved sveerere nyrepavirkning ses blod og seggehvidestof
| urinen,og der kan veere haevelse af gjenomgivelser og fodrygge.

Central Nerve Systemet

Involvering af centralnervesystemet kan give symptomer som
hovedpine, kramper, neuropsykiatriske symptomer sdsom besveer med
at koncentrere sig, at huske, humgrsvingninger, depression og psykose
( en alvorlig psykisk tilstand, hvor tankegang og opfarsel er forstyrret).

Pavirkning af blodets celler

Pavirkning af blodets celler skyldes angreb af autoantistoffer
(autoantistoffer betyder antistoffer mod vores eget). Angrebet medfarer
destruktion af cellerne. Destruktion af de rgde blodlegemer (de der
transporterer ilt fra lungerne ud i kroppen) kaldes haemolyse og
tilstanden haamolytisk anaemi. Det kan veaere en langsom og forholdsvis
mild proces, men den kan ogsa vaere hurtig og kreeve hurtig indsats.
Nedsat andel af de hvide blodlegemer kaldes leukopeni, er
saedvanligvis ikke alvorlig ved SLE, men bidrager til gget infektions
tendens.

Nedsat maengde af blodplader kaldes trombocytopeni. Patienter med
nedsat antal blodplader kan nemt fa bla maerker,kan blgde fra
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slimhinder eller fra indre organer, som tarmkanalen,urinveje,hjernen, og
kan saledes veere en alvorlig tilstand.

Immunologiske forstyrrelser

Immunologiske forstyrrelser betyder at der findes autoantistoffer i
blodet som er typiske for SLE.

a) Fund af antifosfolipid antistoffer (appendix 1)

b) Anti-ds DNA er antistoffer, som reagerer direkte mod det genetiske
materiale i cellen. De findes fgrst og fremmest ved SLE. Da mangden af
antistoffer synes at gges nar SLE er aktiv, vil testen gentages
lobende,idet den kan vaere med til at vurdere graden af sygdoms
aktivitet.

c) Anti-Sm-antistoffer refererer til navnet pa den farste patient hvor
disse antistoffer blev fundet i blodet ( Ms. Smith). Disse autoantistoffer
findes stort set kun ved SLE og hjeelper ofte med at fastsla diagnosen.

Antinuklezere antistoffer (ANA)

Det er autoantistoffer der reagerer mod cellens kerner. Disse findes hos
naesten alle patienter med SLE, men til gengeeld er en positiv 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 mellem 5-15
% af raske bgrn.

2.2 Hvad er vigtigheden af disse tests?

Laboratorie test hjeelper med at stille diagnosen SLE og viser hvilke, om
nogen, interne organer, der er pavirket. Regelmaessige blod- og
urinprgver er vigtige for at vurdere sygdoms aktivitet og sveerhedsgrad
samt for at sikre at behandlingen tales. Mange forskellige laboratoire
test foretages for at stille diagnosen SLE, samt for at vurdere om den
aktuelle behandling i tilfredsstillende grad kontrollerer sygdommen.

Rutine prgver: De siger noget om den aktuelle sygdomsaktivitet og i
hvilke organer Seenkning (SR) og C-reaktivt protein (CRP) er begge
forhgjede ved inflammation. CRP kan veere normal ved SLE, mens
saenkning er forhgjet. Forhgjet CRP kan pege pa en komplicerende
infektion.. Nedsat antal rgde - ("blodmangel") og hvide blodlegemer
samt nedsat antal blodplader viser at knoglemarv er pavirket. @get
maangde af proteiner som gammaglobuliner ses ved sygdomsaktivitet
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(gget inflammation) og tilsvarende gget antistof produktion eks. anti-ds
DNA Nedsat albumin kan betyde at nyrer er pavirket "Nyretal"
(carbamid, kreatinin, alboumin,) fortaeller om og hvor meget nyrer er
involverede. Lever - og muskel enzymer (bl.a ALAT og CK) forteeller om
og hvor meget lever eller muskler er involverede 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 der opsamles urin for 24 timer, for at vurdere om og hvor
meget nyrerne er involverede. Komplement er vigtige proteiner i
immunsystemets forsvar. Nogle af disse komplement proteiner (C3 og
C4) er pga gget forbrug nedsatte ved aktiv SLE , specielt ved nyre
involvering. Andre undersggelser kan veere : Biopsi ( sma nalepraver)
,af nyrer hvis de er involverede, det kan fortaelle i hvilken grad nyrerne
er pavirket og er vigtig i vurdering for den rette behandling. Biopsi af
hud kan veere ngdvendigt,for at oplyse hvad et udsleet skyldes, det kan
vaere diskoid lupus, vaskulit ("karbeteendelse") etc. Der kan vaere behov
for reantgenundersggelse af hjerte og lunger, evt. supplerende
hjerteundersggelse som EKG , Ekkocardiogram, supplerende lunge
-funktions undersggelser, supplerende undersggelser af hjernen med
skanning (eks. MR), EEG etc.

2.3 Kan SLE behandles - helbredes?

Der findes endnu ingen helbredelse for SLE. 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 undga skade pa indre organer. Hos mange barn vil
behandlingen bringe sygdommen under kontrol, og sygdommen kan ga
i ro (remission) saledes at ingen eller kun minimal behandling er
ngdvendig.

2.4 Hvad er behandlingen?

Der er ingen vedtagen behandling af SLE hos bgrn og unge.
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.
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NSAID (non steroide antiinflammatoriske droger)

NSAID (eks ipren,bonyl) bruges for at kontrollere ledsymptomer. De
gives saedvanligvis kun i kort tid og kun, sa laenge der er ledsymptomer.
Der findes mange forskellige typer og hertil harer ogsa kodimagnyl.
Kodimagnyl bruges meget sjeeldent i dag som et antiinflammatorisk
stof, men dets evne til at forhindre blodstgrkning udnyttes hos bgrn
med forhgjet fosfolipidantistoffer i blodet.

Hydroxyklorokin ( malariapreeparat )

Hydroxyklorokin (plaquenil) er ofte et godt valg mod SLE-hududslaet
som de soludlgste hududslaet, diskoid lupus eller andre typer SLE-
udsleet. Det kan tage maneder far man ser effekten af dette stof.
Plaquenil som supplement til den gvrige behandling ser ud til at give
bedre sygdoms kontrol, og at reducere risikoen for tilbagefald af
sygdom samt mindske risiko for organ skade og mindske risiko for
hjerte-kar komplikationer. Der er ikke nogen faellestraek mellem SLE og
malaria. Men plaquenil hjeelper med at mindske forstyrrelsr |
immunsystemet ved SLE, en effekt der ogsa er vigtig hos personer med
malaria.

Corticosteroider (binyrebarkhormoner eks prednison)
Binyrebarkhormon bruges for at mindske inflammationen og den ggede
aktivitet af immunsystemet. Det er den primaere behandling ved SLE.
Hos bagrn og unge med mild SLE kan binyrebarkhormon og plaquenil
veere den eneste ngdvendige behandling.Ved mere udbredt SLE, som
ved involvering af eks. nyrer anvendes binyrebarkhormon i kombination
med plaquenil og immunsupprimerende praeparater. Hurtig
sygdomskontrol kan saedvanligvis ikke opnas uden daglig
binyrebarkhormonbehandling i en periode af uger til madneder og de
fleste sLE patienter vil have behov for disse stoffer i flere ar. Dosis,
varighed og maden disse stoffer indgives pa, afheenger af
svaerhedsgraden af sygdommen og hvilke organer, der er pavirkede.
Meget store doser som tabletter eller direkte i blodare gives ved sveer
hamolytisk anaemi, 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 patienten velbefindende.
Dosis mindskes ganske gradvist vejledt af den kliniske undersggelse og
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blod- og urintests.

Til tider kan patienter fgle trang til selv at gge eller mindske dosis,
maske pga bivirkninger til behandlingen. Det er vigtigt at forsta, at
dosisaendring kun ma ske i aftale med lsegen, og at ophgr med
behandlingen der ikke er aftalt med laegen kan veere farligt. Kroppens
binyrer producerer normalt selv binyrebarkhormoner (kortison). Denne
produktion ophgrer dog nar man i behandlingen tilfgrer hgje doser
binyrebarkhormon, man kan sige at 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. Derudover vil for hurtigt
ophgar eller reduktion af binyrebarkhormon medfgre opblussen i
sygdommen.

Non-biologiske sygdoms modificerende droger (DMARDS)

Til denne gruppe hgrer medicinske praeparater som myfenax, imurel,
methotrexate og cyclofosfamid. Disse preeparater deemper
inflammationen pa en anden made end binyrebarkhormoner,og
anvendes hvis binyrebarkhormoner alene ikke kan skabe sygdomesro,
og/eller for at hindre ungdigt hgje binyrebarkhormoner i ungdvendigt
lang tid, af hensyn til at minimre mulige bivirkninger til
binyrebarkhormon behandlingen.

Myfenax og imurel gives som tabletter. Methotrexate gives som piller
eller indsprgjtning i huden. Cyclofosfamid, anvendes kun ved svaer SLE,
som eks. ved involvering af centralnervesystemet. Preeparatet gives
enten som tabletter eller direkte i blodare

Biologiske DMARDs

Biologiske praeparater omfatter produkter, der kan blokere
produktionen af antistoffer, eller blokere effekt af et bestemt molekyle.
Et eksempel er rituximab, der primaert anvendes, hvis
standardbehandling ikke er tilstraekkelig, et andet eksempel pa et
biologisk praeparat er belimumab, der danner antistoffer mod blodets B
celler, der er overaktive ved SLE. Generelt er brug af biologiske
praeparater ved SLE hos bgrn og unge endnu eksperimentelt.

Forskning i autoimmune sygdomme og specielt SLE er meget
omfattende.Malet er i fremtiden at kunne finde de specifikke
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mekanismer bag inflammationen og autoimmunositeten , sa
behandlingen kan blive sa malrettet at ikke hele immunsystemet
pavirkes. Forskning i SLE hos bagrn omfatter bade vurdering af nye
behandlings muligheder sdvel som forskning omkring sygdommens
forskellige forlgb. Det giver hab for fremtiden for bgrn og unge med
SLE.

2.5 Hvad er bivirkningerne til behandlingen?
Den medicinske behandling af SLE er meget effektiv, men den kan ogsa
forarsage bivirkninger, se i gvrigt behandlings afsnittet.

NSAID giver typisk bivirkninger med for meget mavesyre (sure opstad,
mavesmerter) sjaeldnere pavirkning af lever og nyrer.
Malariapreeparater kan give forandringer i gjenbaggrunden, hvorfor
patienter i malariabehandling bgr ga til regelmaessig kontrol ved
gjenlaege.

Binyrebarkhormoner kan give flere forskellige bivirkninger, risikoen for
disse er helt afheengig af dosis og varighed af behandlingen, de vil
oftest forsvinde igen, med mindre behandlingen er meget langvarig. De
hyppigste bivirkninger er: £ndring i udseende (eks. runde kinder, tyk
nakke, stor mave, gget harveekst, hudforandringer med streekmeaerker,
uren hud) . Veegtggning der kan reduceres med lavt kalorieindtag og
gget fysisk aktivitet. @dget risiko for infektioner, eksempelvis
pneumokokker, skoldkopper og tuberkulose. Vaccination mod
pneumokokker kan blive aktuelt. Hvis man er udsat for skoldkopper,
skal lzege kontaktes mhp behandling. Symptomer pa gget mavesyre,
sure opstagd, mavesmerter og halsbrand, kan give behov for
mavesarsmedicin. Veekst forstyrrelser. Mindre hyppige bivirkninger:
Forhgjet blodtryk Muskelsvaghed (eks. besvaer med trappegang og at
rejse sig fra en stol) Forstyrrelser i sukkerstofskiftet med risiko for
udvikling af sukkersyge, isaer hos genetisk disponerede personer.
varigheden af denne. For de gvrige preeparater, se under
behandlingsafsnittet Humgrsvingninger ses ikke sjeeldent . Pavirkning af
gjets linse kan medfare gra- og gregn staer "Knogleskgrhed ". Denne
risiko mindskes ved gget fysisk aktivitet og tilskud af kalk og D-vitamin
til kosten. Der startes derfor altid med tilskud af kalk og D vitamin nar
binyrebarkhormon behandling startes. Det er imidlertid vigtigt at
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pointere, at alle disse bivirkninger oftest forsvinder nar dosis reduceres
eller behandlingen ophgarer.

DMARDS kan have bivirkninger,der kan veere alvorlige. Se naermere |
behandlingsafsnittet.

2.6 Hvor lang tid skal behandlingen vare?

Behandlingen skal vare sa leenge, 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
barn vil det vaere bedre at bibeholde en meget lav dosis
binyrebarkhormon end at risikere opblussen af sygdommen, og risikoen
for bivirkninger ved sma doser binyrebarkhormon er meget beskedne.

2.7 Hvad med utraditionelle/alternative behandlinger?
Alternativ behandling kan blive foreslaet af andre og dermed kan man
selv fa lyst til at prove det.Der findes ikke nogen magisk helbredelse af
SLE. Som hovedregel vil de behandlende laeger ikke have nogle
indvendinger, men de vil gerne orienteres sa man kan sikre sig, at den
alternative behandling og den saedvanlige behandling kan gives
samtidig. Men taenk godt over det inden | forsgger, det kan bade vaere
en belastning for barnet og pengepungen. Nogle alternative behandlere
vil foresld at man ophgrer med al medicin for "at rense kroppen". Dette
ma steerkt frarades. Det kan eksempelvis veere farligt, hvis man fra den
ene dag til den anden ophgrer med binyrebarkhormonbehandling.

2.8 Hvilken slags kontroller er ngdvendige?

Hyppige kontroller er vigtige, bl.a. for at forebygge komplikationer til
sygdommen og sygdomsbehandlingen.Bagrn med SLE skal altid fglges
hos en bgrnereumatolog med erfaring i sygdommen. Periodevis kan der
vaere behov for vurdering af andre eksperter som ekperter i
nyresygdomme, hudsygdomme etc. Derudover vil der oftest veere
behov for kontakt til andet sundhedspersonale som
sygeplejerske,socialradgiver, psykolog, ernaeringsekspert etc.

Der vil veere behov for regelmaessig blodtrykskontrol, regelmaessige
urin- og blodundersggelser, for at vurdere sygdomsaktivitet samt
eventuelle bivirkninger til medicinen, eksempelvis kan mangden af de
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hvide blodlegemer nedsaettes med gget risiko for infektion, hvilket kan
fgre til dosis reduktion.

2.9 Hvor lang tid vil sygdommen vare?

Som naevnt tidligere kan SLE ikke helbredes. Symptomer og sygdoms
aktiviteten kan imidlertid veere minimal eller helt fraveerende under
korrekt medicinsk behandling. Faktorer der kan udlgse
sygdomsopblussen kan veere : infektioner, ophold i sollys uden brug af
beskyttende solcreme, stress og hvis man ikke tager medicinen som
ordineret af laegen. Det er meget sveert praecist at forudse
sygdomsforlgbet hos den enkelte patient

2.10 Hvad er langtidsprognosen ved sygdommen?

Prognosen ved SLE er bedret dramatisk efter anvendelsen af
binyrebarkhormon i kombination med plaquenil og de
immundaempende leegemidler (Endoxan, Methotrexat, Imurel). Mange
bgrn med SLE vil have en god prognose, men sygdommen kan blive
alvorlig og livstruende og kan veere 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 veere behov for aggressiv behandling. |
kontrast hertil vil SLE med kun hud- og ledsymptomer nemt kunne
behandles.Prognosen for det enkelte barn er dog ikke altid forudsigelig.

2.11 Er det muligt at blive fuldsteendig rask?

Hvis sygdommen opdages og behandles hurtigt og korrrekt,kan den
med tiden ga i remission,hvilket betyder at der hverken er symptomer
eller tegn pa sygdomsaktivitet. Men som tidligere sagt er SLE
uforudsigelig og der vil ofte vaere behov for vedvarende kontrol og
medicinsk behandling til voksenalder,hvor videre kontrol og behandling
overgar til en voksenafdeling.

3. HVERDAGEN
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3.1 Hvordan kan sygdommen pavirke barnets og familiens
daglige liv?

Nar sygdommen er kommer under kontrol kan barnet/den unge
generelt fare et normalt liv. Der er dog visse undtagelser; overdreven
solbadning bgr undgas, da det kan udlgse opblussen af SLE. En SLE-
patient bgr saledes ikke tage til stranden og solbade en hel dag og hgj
solfaktorcreme, faktor 40 eller mere, bagr anvendes. For stgrre bgrn er
det vigtigt langsomt at fa dem til at tage aktiv del i deres egen sygdom
og behandling. Barnet og foraeldrene bar veere opmaerksomme pa
symptomer pa SLE, sa de kan vaere opmaerksomme pa evt.
sygdomsopblussen. Symptomer som traethed og initiativigshed kan
veere til stede i flere maneder efter sygdomsopblussen og kan synes,
som om det aldrig forsvinder. Regelmaessig fysisk aktivitet er vigtigt
bade for at sikre normal vaegt og god kondition samt modvirke
knogleskgrhed.

3.2 Hvad med skolen?

Barnet/den unge med SLE kan og bgr fglge almindelig skolegang,
bortset fra perioder med sveer aktiv sygdom. Hvis ikke der er pavirkning
af centralnervesystemet vil SLE seedvanligvis ikke pavirke barnets
indleeringsevne, mens hvis centralnervesystemet er pavirket, kan der
veere problemer med indlaering, hukommelse samt hovedpine og
humgarsvingninger. | disse tilfaelde kan der veere behov for specielle
hensyn herunder aendring i undervisningsplanen. Skolen bgr dog ggres
opmaerksom pa,at der kan opsta situationer hvor sygdommen kraever at
der tages specielle hensyn skal tages, herunder ved smerter i led eller
andre steder i kroppen.

3.3 Hvad med sport?

Normalt er det hverken ngdvendigt eller gnskveaerdigt at indskraenke
den fysiske aktivitet. Barnet/den unge bg@r nar sygdommen eri ro
opmuntres til regelmaessig fysisk aktivitet, som eksempelvis svemning
eller cykling, men ekstrem sport bgr undgas.Under sygdomsopblussen
bgr man holde igen med fysisk aktivitet.Ved fysisk aktivitet udendgrs er
det vigtigt at beskytte huden mod solen,herunder brug af solcreme med
hgj faktor.
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3.4 Hvad med diaet?

Der er ikke nogen speciel diset der kan kurere SLE. Bgrn og unge med
SLE skal have en sund, varieret kost. Hvis der gives binyrebarkhormon
skal man holde lidt igen med salt indgift for at forebygge forhgjet
blodtryk samt for at minimere vaegtggning holde igen med sgde sager.
Derudover vil der under binyrebarkhormonbehandling veere behov for
at supplere med kalk og Dvitamin, da binyrebarkhormon "stjeeler" kalk
fra knoglerne. Der er ikke behov for andet vitamintilskud.

3.5 Kan klimaet influere pa forlgbet af sygdommen?

Det er velkendt at solbadning kan give nye hudsymptomer og ogsa fagre
til sygdomsopblussen af SLE. For at undga 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 tr@gjer med lange aermer, selv pa dage, hvor det er
skyet, da de ultraviolette straler godt kan traenge igennem skyerne.
Nogle SLE-bgrn/unge kan have problemer med det fluorescerende lys
fra halogenlamper og computere efter at have vaeret udsat for
ultraviolet lys. Et ultraviolet filter kan veere nyttigt.

3.6 Kan barnet/den unge vaccineres?

Risikoen for infektioner er gget hos SLE patienter og forebyggelse af
infektioner med vaccinationer er derfor ngdvendigt. Men der er visse
undtagelser: Ved sveer aktiv sygdom bgr der ikke vaccineres og ved
behandling med store doser binyrebarkhormon og/eller
immundaempende midler som eks. cyclofosfamid, methotrexat,
cellcept,imurel og biologiske midler ma der ikke vaccineres med
vacciner med levende virus (MFR-vaccine, varicelvaccine og poliovirus
pa sukker). Poliovirus pa sukker bgr ligeledes heller ikke gives til
familiens gvrige medlemmer. HPV vaccinen ma godt gives. Alle
bagrn/unge med SLE bgr derimod vaccineres mod pneumokokvaccineres,
meningokokker og influenza.

Barn og unge med SLE kan have brug for hyppigere vaccination end
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deres jeevnaldrende, da noget tyder pa at vaccinationer beskytter i
kortere tid hos SLE patienter.

3.7 Hvad med seksualliv, graviditet og fadselskontrol?

SLE patienter kan nyde et normalt sex liv.Men seksual aktive unge i
medicinsk behandling bgr bruge sikker antikonception. Ved gnske om
graviditet bgr det drgftes med den behandlende laege. De fleste kvinder
med SLE kan have en sikker graviditet og fgde et raskt barn,men noget
af medicinen kan pavirke fosteret,sa det idelle tidspunkt for graviditet
vil vaere nar sygdommen i lang tid har veeret i ro med kun lidt
medicinsk behandling. Kvinder med SLE kan have sveert ved at blive
gravide, enten pga. aktiv sygdom eller behandlingen. Ved SLE er der
desveerre 0gsa en hgjere hyppighed af ufrivillig abort, for tidlig fedsel
og barnet kan fedes 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 (fadselsleege) som kender til risikograviditeter og
samarbejder med reumatolog..

Antikonception ved SLE bar gives efter radgivning fra gynaekolog med
kendskab til SLE. Kondom og pessar er uden bivirkninger. Der findes i
dag forskellige nye typer af spiral- og p-piller, sa ofte vil der kunne
findes et sikkert valg. Fortrydelsespiller der indeholder gstrogen bar
undgas da de kan medfgre risiko for opblussen af sygdommen.

4. Appendix 1. Antifosfolipid antistoffer.

Antifosfolipid antistoffer er autoantistoffer, der er er rettet mod
kroppens egne fosfolipider (en del af celle membranen) eller proteiner
der binder til fosfolipiderne .De 3 mest kendte antifosfolipid antistoffer
er anticardiolipin antistoffer,antistoffer mod beta2glykoprotein | og
lupus antikoagulans. Antifosfolipidantistoffer findes hos optil 50% af
bgrn/unge med SLE, men de kan o0gsa ses ved andre autoimmune
sygdomme,ved infektioner samt hos et fatal helt raske bgrn.

Disse antistoffer indvirker pa blodets stgrkningsmekanisme bl.a. ved at
blodpladerne klumper mere sammen og medfgrer risiko for
blodpropper. Men samtidig forbruges blodpladerne (thrombocytopeni)
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sa der ogsa er risiko for blgdning. Blodpropperne kan vare i benets kar,
nyrer, lunger eller i hjernen.Andre symptomer kan vaere migraene
lignende hovedpine og kramper.Der kan veere lilla marmorering af
huden pa iseer ben ( livedo retikularis). Antifosfolipid syndrom defineres
ved at en patient har haft mindst een blodprop og har en positiv anti
fosfolipidantistoftest.

Antifosfolipidantistoffer kan hos den gravide pavirke livmoderens
funktion. Der kan opsta blodpropper i livmoderen som kan medfare
ugnsket abort, darlig veekst af fosteret,graviditets forgiftning
(preeeklampsi ) og dgdfgdt barn. Nogle kvinder med
antifosfolipidantistoffer kan have sveert ved at blive gravide.

De fleste bgrn/unge med positiv antifosfolipidantistoftest har aldrig haft
blodpropper. Der forskes i hvad den bedste praeventive behandling mod
blodpropper er. Generelt anbefales en daglig dosis magnyl
("hjertemagyl").Magnyl virker ved at hindre at blodpladerne sa nemt
klumper sammen og dermed mindskes risikoen for blodprop.For unge
og voksne er det vigtigt at undga risikofaktoer som eks. Tobaksrygning
og p-piller.

Hvis der har veeret en blodprop og diagnosen antifosfolipid syndrom er
stillet vil den fgrste behandling veere at give blodfortyndende
medicin.Det kan vaere en tablet behandling med det blodfortyndende
medicin warfarin.Tabletterne tages dagligt i en dosis der giver en
passende blodfortynding,hvilket findes ved hyppige
blodprgver.Blodfortynding kan ogsa ske med en indspretning i hud eller
i blodare.Varigheden af den blodfortyndende behandling afhaenger helt
af sveerheds graden af sygdommen og lokalisationen af blodproppen.
Kvinder med antifosfolipidantistoffer, som har haft gentagne ufrivillige
aborter kan man ogsa behandle, men ikke med warfarin af hensyn til
fosteret, men derimod med magnyl og heparin. Heparin gives som
injektioner i huden og gives under graviditeten dagligt. Under
behandling og ved ngje kontrol af fgdselslaege, vil der veere 80% chance
for en vellykket graviditet.

5. APPENDIX 2. Neonatal lupus

Neonatal lupus er en sjeelden 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 barn med
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neonatal lupus. P& den anden side ses neonatal lupus ikke hos madre,
der ikke har SLE.

Neonatal lupus er forskellig fra SLE. | de fleste tilfeelde vil neonatal
lupus spontant forsvinde i Igbet af de farste 3-6 levemaneder uden at
efterlade men. Det hyppigste symptom er udsleet, der kan ses fra dage
til uger efter fgdslen, specielt efter sollys. Udslaettet ved neonatal lupus
er forbigaende og forsvinder oftest uden ar. Det naesthyppigste
symptom er pavirkning af blodets celler,som sjeeldent er alvorlig og
oftest bliver normal uden behandling i Igbet af uger.

Meget sjeeldent vil barnet kunne fgdes med 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. Det er en blivende pavirkning , den ofte kan pavises mellem 15.-
0g 25. graviditetsuge ved hjerteundersggelse (foster ekkko) af fosteret.
| nogle tilfeelde 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.

Barn 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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