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Sammanfattning
A. Diagnostik
1. Initial SLE-utredning kraver bred och strukturerad anamnes, status och provtagning for att
kartlagga omfattningen av organengagemang samt utesluta infektioner och malignitet.
2. Forekomst av specifika autoantikroppar tillsammans med typisk klinisk bild ar avgérande for
diagnosen.
3. Avvikelser i laboratorieprover foregar ofta de kliniska symtomen.
Avvikande eller ovdntade provsvar kan bero pa ldkemedelsreaktioner eller
Iakemedelsinteraktioner.
B. Uppféljning och monitorering
1. Kliniska kontroller (inklusive provtagning) av patienter med jSLE bor ske var 3—6:e manad, tatare
vid skov eller mer uttalat organengagemang.
2. Samtliga organsystem bor beddmas vid varje besok och sjukdomsaktiviteten uppskattas,
exempelvis genom berakning av SLEDAI.
3. Alla patienter med jSLE registreras och foljs i Svenska Barnreumaregistret.
C. Behandling
1. Malsattning av behandling &r att uppna langvarig remission i syfte att forbattra livskvalitet och
att forebygga permanent organskada.
2. Behandlingen av jSLE skraddarsys for den individuella patienten och riktas mot engagerade
organ.
3. lvissa fall behéver man prioritera mellan olika malorgan for att uppna basta mojliga
behandlingsresultat.
4. Behandling av jSLE bor planeras i samrad med barnreumatolog med erfarenhet av SLE.
Konsultera garna en vuxenreumatolog med SLE-inriktning vid komplexa fall.
D. Komplikationer
1. Sjukdomen och dess behandling medfér 6kad infektionskanslighet.
2. Feber bor foranleda akut bedémning, gener6s inlaggning och antibiotikabehandling.
3. Feber kan vara uttryck for infektion, sjukdomsskov eller makrofagaktivering (MAS).
E. Prevention
1. Solskydd, tobaksfrihet och undvikande av 6strogeninnehallande lakemedel ar viktiga
skovforebyggande atgarder.
2. Ett adekvat vaccinationsskydd ar viktigt.
F. Transition
1. Transition/6verforing till vuxenvard bor férberedas och planeras i samarbete med
vuxenreumatolog.



1. Férord

Detta vardprogram syftar till att 6ka och bredda kunskapen om juvenil systemisk lupus erythematosus
(jSLE). SLE bor betraktas som ett syndrom med flera olika fenotyper snarare dn en sjukdom med entydiga
manifestationer. Varje patient med diagnosen SLE har sin egen sjukdomsprofil, vilket gor att
handlaggningen ar svar att inordna i en standardiserad algoritm. Detta vardprogram avser att ge en
bakgrund till jSLE och dess behandlingsprinciper. For ytterligare fordjupning hanvisas till ett nyligen
publicerat franskt vardprogram (Amoura et al., 2024). Svensk Reumatologisk Forening arbetar
regelbundet med uppdatering av behandlingsriktlinjer fér SLE hos vuxna patienter, vilka ocksa kan ge en
vagledning vid behandling av aldre tonaringar och komplexa fall. Eftersom jSLE &r en ovanlig sjukdom bor
regelbunden bedémning ske vid ett regionalt centrum. En stérre patientvolym bidrar till att starka den
kliniska erfarenheten och kompetensen vid dessa centra. Denna kunskap aterfors till de remitterande
klinikerna, som har det primara ansvaret for barnet med SLE.

2. Férekomst

SLE hos barn ar ovanligt. De flesta studier av incidens och prevalens ar dldre och anger data med
varierande aldersspann varfor angiven férekomst &r svar att jamfora. Precis som hos vuxna spelar
etnicitet, miljofaktorer och socioekonomiska faktorer en viktig roll. Bland kaukasier varierar incidensen
mellan 0.3 - 0.9/100 000 ar och prevalensen mellan 3.3 - 8.8 per 100 000 barn (Kamphuis 2010). JSLE har
hogre forekomst hos afroamerikaner och asiater. En incidenstopp ses i tidiga tonaren (11-13 ars alder)
och sjukdomen &r séllsynt fore 5-arsadldern. Misstank medfodd komplementdefekt/brist eller annan
genetisk avvikelse vid tidig debut. Monogen lupus, orsakad av varianter i enskilda gener, ar en ovanlig
och ofta svar form av SLE som vanligen debuterar under barndomen. Over 30 gener har identifierats som
orsaker till monogen SLE eller SLE-liknande sjukdom. De flesta genmutationer som associeras med
monogen lupus leder till centrala mekanismer i SLE-patogenesen, sasom stord tolerans mot nukleinsyror,
aktivering av typ I-interferonsystemet samt komplementaktivering (Qin 2024). JSLE ar betydligt vanligare
hos flickor (80 %) (Hiraki 2008), men vid tidigt insjuknande ar koénsskillnaden inte lika uttalad (Akbar
2025).

3. Patogenes

Orsaken till jSLE ar multifaktoriell och innefattar ett samspel mellan genetiska, immunologiska och
miljomassiga faktorer (Charras 2021). Genetiska varianter (polymorfismer) i gener som &r viktiga for
inflammatoriska processer kan skapa forutsattningar for aktivering av immunsystemet. Epigenetiska
faktorer anses ocksa bidra till den sneda konsfordelningen. Miljofaktorer sasom infektioner, UV-stralning,
tobaksrok och vissa ldkemedel har betydelse (se bild 1). En nyckelmekanism tycks vara en defekt
hantering av apoptotiska cellrester, vilket leder till frisattning av nukledra antigen. Detta kan i sin tur ge
upphov till autoreaktiva lymfocyter, bildning av autoantikroppar, komplementaktivering och deposition
av immunkomplex. Férhdjda ostrogennivaer under puberteten kan bidra till att forklara incidenstoppen
under denna period i livet. Frisdttning av interferon driver darefter fortsatt aktivering av det
inflammatoriska systemet.
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Bild 1. Patogenes vid SLE frdn Bertsias et al (2010) med tillstand fréan férlaget.

4, Symtom

Sjukdomen kan manifestera sig pa manga olika satt och kan likna andra sjukdomstillstand. Det ar darfor
viktigt att Overvdga Systemic Lupus Erythematosus vid en oklar sjukdomsbild, sarskilt vid samtidigt
engagemang av flera organsystem. Cirka 70 % av barn med SLE har led- och/eller hudsymtom samt
hematologiska forandringar, medan ungefar halften debuterar med oklar feber. Mer an halften utvecklar
nefrit. SLE kan dven férekomma tillsammans med myosit, Sjégrens syndrom eller Juvenil idiopatisk artrit
(s.k. overlap syndrome). SLE hos barn innebar generellt en svarare sjukdom an hos vuxna, med 6kad risk
for allvarliga komplikationer. Samtidigt har patienter av kaukasisk harkomst ofta ett mildare
sjukdomsforlopp an andra etniska grupper. Det kliniska spektrumet ar mycket brett och stracker sig fran
lindriga hud-, slemhinne- eller ledsymtom till allvarlig inflammation i njurar, hjarna och blodkarl.
Sjukdomsforloppet kan variera fran milda symtom till livshotande tillstand med tdta skov och risk for
permanent organskada.

Systemiska manifestationer

Ett vanligt symtom &r uttalad trétthet och sjukdomskansla (fatigue) som inte forbattras av vila. Laggradig
feber, aptitloshet, viktnedgang och Iymfadenopati &r vanliga systemiska manifestationer vid
sjukdomsdebut eller vid 6kad sjukdomsaktivitet.



Mukokutana manifestationer

Hud och slemhinnor ar engagerade hos nastan alla patienter med jSLE. Samarbete med dermatolog
rekommenderas for diagnostik, behandling och uppféljning. Ett icke-kliande utslag 6ver kinder och
nasrygg (ibland aven 6ron), s.k. fjarilsexantem, ar det vanligaste tecknet vid akut kutan lupus. Mer
ovanliga former av subakut och kronisk kutan lupus kan forekomma, exempelvis arrbildande diskoid
lupus erythematosus (DLE) pa harbotten eller harda gommen, eller chilblain lupus. Manga patienter
uppvisar aven mukokutana manifestationer som inte ar specifika for SLE, sdasom fotosensitivitet,
icke-arrbildande alopeci (flackvis eller diffus), aterkommande sar i mun, 6ron eller ndsa, Raynauds
fenomen samt kutan vaskulit. Livedo reticularis forekommer oftare vid associerat Antifosfolipidsyndrom
(APS) (Chiewchengchol 2015).

Muskuloskeletala manifestationer

Majoriteten av patienter med jSLE beskriver led- och muskelvark. Tenosynovit ar ocksa vanligt
forekommande. Artrit ar relativt mindre vanligt men kan férekomma som polyartrit med engagemang av
bade stora och sma leder. Erosiv artrit ar sallsynt. Vid behandling med glukokortikoider bor risken for
osteopeni/osteoporos och avaskular osteonekros beaktas.

Serositrelaterade manifestationer

Upp till en tredjedel av patienter med jSLE utvecklar inflammation i serésa hinnor (pleurit, perikardit
eller ascites/peritonit), med eller utan pavisbar utgjutning. Typiska kliniska symtom &r brostsméarta som
forvarras vid djupandning eller inspiration, buksmarta samt laboratorietecken pa inflammation (SR, CRP).

Luftvagsmanifestationer

Utover pleurit ar engagemang av thorax och lungor relativt ovanligt vid jSLE. Patienter som besvaras av
dyspné vid anstrdngning bor genomga spirometri och vid tecken till restriktiv lungsjukdom &ven
undersokning av diffusionskapacitet.

Oforklarlig dyspné, hoga diafragmavalv pa lungrontgen och reducerade lungvolymer utan tecken pa
interstitiell lungsjukdom &r typiska fynd vid det ovanliga shrinking lung-syndromet (Jimenez 2021). Akut
pneumonit féorekommer hos enstaka patienter (Palafox-Flores 2023). Kdrlengagemang kan leda till akut
livshotande alveolar blédning eller pulmonell hypertension.

Kardiella manifestationer

EKG-avvikelser har beskrivits hos upp till hdlften av patienterna med jSLE (Al-Abbad 2001). Perikardit ar
den vanligaste manifestationen och kan i svara fall leda till hjarttamponad. Myokardit forekommer oftare
vid jSLE &n vid SLE hos vuxna. Icke-infektios endokardit (exempelvis Liebmann-Sacks endokardit) &r
ovanligt, men ekokardiografi kan relativt ofta pavisa milda klaffvitier.

Gastrointestinala manifestationer

Gastrointestinala manifestationer vid jSLE kan variera fran lindriga symtom till livshotande
komplikationer sdsom mesenterial vaskulit, tarmischemi, perforation och pankreatit. Cirka 20-30 % av
barn med jSLE utvecklar gastrointestinalt engagemang under sjukdomsférloppet, men Gl-symtom ar
sallan debutmanifestation.



Buksmarta ar det vanligaste symtomet och ar ofta ospecifikt, vilket kan bidra till férdrojd diagnos. Svara
Gl-manifestationer forekommer oftare vid hog sjukdomsaktivitet, samtidig organsjukdom och behov av
intensiv immunosuppression. En betydande andel patienter genomgar kirurgiska ingrepp pa grund av
misstankt akut buk. Trots svara symtom ar prognosen ofta god vid tidig och adekvat behandling, dven om
risken for komplikationer och mortalitet kvarstar (Orozco 2025).

Hematologiska manifestationer

Cytopenier i en eller flera cellinjer férekommer hos upp till tre fjardedelar av patienter med jSLE. Orsaken
kan vara benmargsdysfunktion (t.ex. aplasi) eller immunmedierad destruktion med autoantikroppar
riktade mot erytrocyter (autoimmun hemolytisk anemi), leukocyter eller trombocyter (ITP) i olika
mognadsstadier.Anemi hos patienter med jSLE kan ocksa bero pa kronisk inflammation, jarnbrist eller
hemoglobinopatier.

Leukopeni beror ofta pd minskning av antalet lymfocyter. Trombocytopeni kan vara associerad med
Antifosfolipidsyndrom, medan trombotisk trombocytopen purpura ar sallsynt.

Biverkningar av farmakologisk behandling, 6kad konsumtion eller destruktion av blodceller (t.ex.
hypersplenism) samt begynnande makrofagaktiveringssyndrom (MAS) &r andra mojliga orsaker till
cytopenier.

Neurologiska och psykiatriska manifestationer

Neurologiskt och psykiatriskt engagemang vid jSLE (s.k. NPSLE) ar ar vanligare hos barn dn hos vuxna och
heterogent eftersom det kan variera fran lindriga symtom sasom huvudvark, angest och kognitiv
paverkan till akuta och livshotande tillstand, inklusive epileptiska kramper, psykos och cerebrovaskular
sjukdom. Neurologiska eller psykiatriska symtom kan férekomma redan vid diagnos men utvecklas hos
30-70 % av patienterna senare i sjukdomsforloppet, oftast mer &n sex manader efter diagnos.
CNS-manifestationer ar betydligt vanligare 4n engagemang av perifera nervsystemet.

Huvudvark, ofta migranliknande, ar den vanligaste neurologiska manifestationen men férekommer ocksa
hos jSLE-patienter utan neurologiskt engagemang. Epileptiska kramper, kognitiv dysfunktion, affektiva
syndrom och psykos ar andra relativt frekventa manifestationer och kan vara associerade med 6kad risk
for langsiktiga neurologiska och psykiatriska konsekvenser. Cerebrovaskular sjukdom ar ett akut tillstand
som kraver omedelbar utredning och behandling.

Diagnostik av NPSLE &ar utmanande eftersom varken biomarkorer eller neuroradiologiska fynd ar
specifika. MRT anvands framst for att utesluta differentialdiagnoser och kan vara normal dven vid aktiv
CNS-sjukdom. Bedomning bor ske multidisciplinart med fokus pa att utesluta infektion, vaskulara orsaker
och andra differentialdiagnoser (Natoli 2023, Unal 2024).

Nefrologiska manifestationer

Njurengagemang ar vanligare hos barn an hos vuxna och upptrader vanligen under de forsta tva aren
efter sjukdomsdebut (Hiraki 2008). Njurengagemang ar dessutom ett vanligt debutsymtom. Man
uppskattar att minst tva tredjedelar av barn och ungdomar med Systemic Lupus Erythematosus utvecklar
glomerulonefrit.

Glomerulonefrit vid SLE ar en allvarlig manifestation som orsakas av deposition av immunologiskt
material (celler, antikroppar och komplementfaktorer) i glomeruli. Nefritens svarighetsgrad graderas



enligt PAD-klassifikation (klass 1-VI), och behandlingsstrategin valjs utifran klassifikation samt graden av
aktivitet och/eller kronicitet i njurbiopsin. Andra SLE-associerade njurmanifestationer kan vara tubular
paverkan (elektrolytrubbningar), tubulointerstitiell nefrit, uttalad nefros eller mikroangiopati.
Handlaggning av lupusnefrit bér ske i ndra samarbete med barnnefrolog och i enlighet med aktuella
internationella rekommendationer (Fanouriakis 2025).

Njurbiopsi bor overvagas hos samtliga patienter med nydiagnostiserad SLE vid minsta tecken pa
njurengagamang, eftersom laboratoriefynd kan korrelera daligt med graden av nefrit. Kvarstdende
inflammatorisk aktivitet ( kvarstdende komplementsaktivering och hoga titrar av anti-dsDNA) under
behandling kan indikera njurengagemang (Hsu 2023). Aven vid diskreta sedimentfynd kan nefrit
férekomma (Gonzalez-Crespo 1996).

Oavsett sjukdomsfas bér fynd sasom proteinuri (>0,5 g/24 timmar eller u-albumin/kreatininkvot >50
mg/mmol i morgonurin), steril pyuri, cylindrar i urinsediment, mikroskopisk hematuri eller hypertoni,
liksom laboratoriefynd som talar for nedsatt njurfunktion (t.ex. stigande kreatinin), féranleda skyndsam
kontakt med barnnefrolog.

Vid laggradig proteinuri ar det viktigt att utesluta ortostatisk proteinuri och darfor analysera morgonurin,
som i sadana fall ar utan avvikelser. Morgon-urin prov fér bedémning och uppfoljning ar att
rekommendera. Nefrotiskt syndrom, hypertoni och nedsatt njurfunktion &dr tecken pa allvarlig nefrit
(klass 1-1V).

Klass |-l betraktas som lagaktiv icke-proliferativ sjukdom, medan klass Ill-IV utgér hogaktiv proliferativ
sjukdom och kraver kraftfull immunmodulerande behandling. Immunsuppressiv behandling ar i regel
inte aktuell vid klass | och VI (Bertsias 2012). Vid otillracklig behandlingseffekt bor tidigare biopsier
eftergranskas, eftersom intraindividuell variation mellan olika patologer kan férekomma. Som néasta steg
bor ny biopsi 6vervagas.

Konstaterad nefrit motiverar tdta kontroller och laboratorieuppfoljning. Sjunkande nivaer av
komplementfaktorer (C3, C4, C1lq) och stigande nivaer av anti-dsDNA-antikroppar talar ofta for 6kad
inflammatorisk aktivitet.

PAD-klassifikation enligt International Society of Nephrology och Renal Pathology Society (Bajema 2018):
Klass Beskrivning
I Lindrig mesangial nefrit
Il Mesangieproliferativ nefrit

I Fokal proliferativ glomerulonefrit

\Y Diffus proliferativ
glomerulonefritnefrit

V Membranos nefrit

VI Avancerad skleroserande nefrit



Antifosfolipidsyndrom

Antifosfolipidsyndrom definieras som tromboemboliska handelser hos patienter med persisterande
forekomst av antifosfolipidantikroppar (aPL). APS drabbar en minoritet av patienter med jSLE och
bendmns da sekundart APS. Djup ventrombos ar vanligast, men dven sinustrombos, lungemboli och
arteriell trombos kan forekomma. Trombosrisken 6kar vid forekomst av flera olika aPL.
Hjartklaffengagemang ar vanligt hos patienter med aPL/APS. Neurologiska och psykiatriska symtom har
ocksad associerats med aPL/APS. Se adven kapitlet om komplikationer. Handldggning av APS bor ske i
samrad med erfaren barnreumatolog och koagulationsexpert.

5. Diagnos

Eftersom validerade diagnostiska kriterier for SLE/jSLE saknas &r det viktigt att basera diagnosen pa den
samlade kliniska bilden. Noggrann anamnes, fullstindig somatisk undersokning, bred
laboratorieutredning och ofta aven bilddiagnostik kravs for att faststalla jSLE och utesluta en rad
differentialdiagnoser.

Diagnosen jSLE kan stéllas hos patienter under 18 ars alder som uppvisar samtliga av féljande fynd:

e Symtom och tecken forenliga med jSLE fran minst tva olika organsystem, alternativt fran ett
organsystem i kombination med konstitutionella manifestationer (t.ex. feber, viktnedgang eller
uttalad trotthet).

e Immunologiska avvikelser (autoantikroppar och/eller komplementaktivering) férenliga med jSLE.
Avsaknad av annan diagnos som battre forklarar fynden.

Klassifikationskriterier har funnits i flera decennier och anvidnds framst for selektion av homogena
patientkohorter i forskningssammanhang, men ar inte fullt ut avsedda for klinisk diagnostik. De senaste
internationella klassifikationskriterierna fran EULAR och ACR baseras pa en viktad summa av olika
kliniska manifestationer och laboratoriefynd. Minst 10 poang kravs for att klassificera en patient som SLE,
och positiv ANA ar ett obligatoriskt ingangskriterium (Aringer 2019).

Vid jSLE rekommenderas i nuldget att anvdanda samma klassifikationskriterier, aven om specificiteten ar
nagot lagre jamfort med vuxna patienter (Levinsky 2021).

6. Utredning

Den initiala utredningen bor vara omfattande for att kunna bedéma graden av organengagemang och
utesluta andra bakomliggande sjukdomar.

Sjukdomsaktiviteten kan med fordel beddémas standardiserat med hjdlp av SLEDAI (Systemic Lupus
Erythematosus Disease Activity Index), som ger en sammanvagd bild av anamnes, kliniska fynd och
laboratorievdrden.

Vi rekommenderar att den uppdaterade versionen SLEDAI-2K (Gladman 2002) fylls i vid varje lakarbesok
och registreras i SLE-modulen i barnreumaregistret.

SLEDAI-podngen varierar mellan 0 och 105. Grundprincipen ar att hogre podng motsvarar hogre
sjukdomsaktivitet, men upp till 3 poang anses forenligt med inaktiv eller lagaktiv sjukdom. Férandringar i
SLEDAI pa 1-2 poang mellan olika matningar foranleder vanligtvis inte storre justering av den systemiska



behandlingen (Yee 2011). Tolkningen maste dock alltid goras i ett kliniskt ssmmanhang och anpassas till
den enskilda patienten.
En internationellt accepterad definition av childhood lupus low disease activity state (cLLDAS) har
nyligen presenterats. Den bygger pa LLDAS-definitionen men har modifierats for att battre spegla barns
behov, bland annat genom en viktbaserad gréns for kortisondos.
cLLDAS definieras av féljande kriterier:

e |ag sjukdomsaktivitet (SLEDAI-2K <4 utan st6rre organengagemang)

® inga nya sjukdomsmanifestationer

e |aglakarbedomd sjukdomsaktivitet

e |ag steroiddos

e stabil underhallsbehandling
Syftet ar att etablera ett realistiskt och kliniskt anvandbart behandlingsmal som kan bidra till forbattrad
behandling och battre langtidsutfall hos barn och ungdomar med SLE (Smith 2023).

6.1 Anamnes och status

Noggrann anamnes och fullstandig somatisk undersokning ska genomforas vid varje lakarbesok.
Allmantillstand: Trotthet, feber, nedstamdhet, viktnedgang eller avmagring.

Hud: Fjarilsexantem (som sparar nasolabialfarorna), alopeci, diskoida utslag, utslag pa solbelyst hud,
Raynauds fenomen, vaskulitsar (bedém handflator, ndsa, o6ron samt fingrar och tar),
nagelbandsforandringar (kapillaroskopi), blamarken eller hematom, livedo reticularis.

Muskuloskeletalt: Ledsmartor eller svullnad (ofta migrerande), muskelvark eller muskelsvaghet,
nytillkommen ryggsmarta (misstanke om kotkompression).

Munhala och svalg: Slemhinnesar och enantem i hdrda gommen (ofta smartfria), ndsblodningar eller sar
i ndsan.

Ytliga lymfkortlar: Svullnad eller 6mhet.

Thyroidea: Struma eller palpabel svullnad.

Hjarta: Perikardiellt gnidningsljud, dampade hjartljud eller halsvenstas (misstanke om tamponad).
Blodtryck: Hypertoni.

Buk: Palpationsomhet, tecken till peritonit, hepatosplenomegali.

Neurologiskt status: Kognitiv paverkan, korea, reflexbortfall, perifer svaghet, kranialnervspaverkan eller
svar huvudvark.

Ogon: Synférandringar och dgonbottenférandringar (retinopati, retinal vaskulit, papillédem).

Fargseende ska beddmas av 6gonldkare (se nedan).

Tillvaxt och pubertet: Nutritionsstatus, anorexi, amenorré.



6.2 Laboratorieprov

Typ av undersokning

Vid insjuknandet

Infor aterbesok

Hematologisk

Fullstandigt blodstatus,
retikulocyter

Blodstatus med differentialrakning

Koagulation

APT-tid, lupusantikoagulans,
DAT/IAT, kardiolipin-antikroppar
(IgM och IgG), B2-glykoprotein (IgM
och IgG)

Immunologisk

ANA, ENA/specifika
autoantikroppar (anti-SSA, anti-SSB,
anti-RNP, anti-Sm m.fl.),
anti-dsDNA, komplement (C3, C4,
Clq, C3d)

Komplement (C3, C4). Vid
arskontroll aven anti-dsDNA

antikroppar

Inflammation SR, CRP, proteinelektrofores SR, CRP
(fraktionerade proteiner), ferritin

Lever ALAT, ASAT, CK, LD ALAT

Pankreas Pankreasamylas

Njurfunktion

Kreatinin, cystatin C, eGFR

Kreatinin, cystatin C

Elektrolyter och syra—bas

Natrium, kalium, kalcium, fosfat,
magnesium, albumin,
standardbikarbonat

Urinundersdkning

Urinsticka, urinsediment,
u-albumin/kreatinin-kvot

Urinsticka, u-alb/krea

Benmirg / histologi

Benmargsundersoékning bor
Overvagas for att utesluta
blodmalignitet fore eventuell
kortisonbehandling

Klinisk uppfoljning

Blodtryck, blodstatus, kreatinin och
urinprov. minst var 3:e manad
oavsett sjukdomsaktivitet
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6.2.1 Tolkningshjalp

Prov Tolkning / kommentar
Urin Urinsticka som screening, och sediment om positivt fynd.
Aven diskret proteinuri/hematuri kan bero pa nefrit, och motivera biopsi.
Ta morgon u-alb/krea-kvot. Urinsamling ej n6dvandig.
Blod
Cystatin C Approximerar GFR, men GFR blir falskt lagt vid hog kortisondos
CRP Ar ofta normal eller I&g trots aktiv SLE med hég SR. Vid stegrat CRP missténk infektion!
SR Hog vid aktiv SLE (andra orsaker maste uteslutas)

Proteinelfores
(fraktionerade

Ofta hyper-IgG (polyklonal 6kning pga autoantikroppsproduktion)

proteiner)
Komplement C3, (4, Clq
Laga varden kan bero pa konsumtion eller medfédd brist
Leukocyter Laga vid SLE eller av medicineringen (kliniskt vagval: ge mer eller mindre farmaka?)
Trombocyter Ofta sankt antal
Hb Ofta lagt — pga. inflammation och/eller hemolys
DAT/IAT Positivt - om hemolys
ALAT Ofta ospecifikt Iatt forhojt vid SLE, men dvervag lakemedelsreaktion och hepatit
ASAT/ CK Uteslut myosit
Amylas Ofta ospecifikt latt forhojt vid SLE, men dvervag lakemedelsreaktion

Kontrollera pankreasspecifik amylas

Virusserologi:

Infektion med Parvovirus B19 och EBV kan likna SLE.
Varicella for handlaggning av framtida exposition och stéllningstagande till vaccination.
CMV att ha som utgangsprov infor utredning av framtida leverpaverkan.

ANA Alltid positivt vid SLE, men ANA forekommer ocksa vid JIA och andra reumatiska
sjukdomar, malignitet och dven i laga titrar hos friska barn
ds-DNA-ak Specifika for SLE. Stigande titrar: 6kad risk for nefritskov
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Sm-ak Specifika for SLE

SSA/SSB-ak (Ro/La i engelsk litteratur) Vid SLE, Sjogrens syndrom.
Okar risk for neonatal lupus (NLE) om den gravida kvinnan har dessa antikroppar.
Obs! Kan finnas lang tid fore klinisk sjukdom

APTT Ofta forlangd vid antifosfolipidsyndrom (APS) eller LAC-positivitet

Kardiolipin-ak Vanligt vid SLE, aven utan APS, men bor tas om provet efter 6 veckor

LAC Vanligt vid SLE och kan bekrafta APS, men bor tas om efter 6 veckor

s-TSH Hypotyreos ar relativt vanligt vid SLE

Likvor Protein och cellantal 6kar vid cerebral SLE (cerebrit). Vid kraftig cellokning boér infektion

misstankas. Avsatt extra likvor for analys av neuromarkérer

Obs:
1. Vid avvikande provsvar — 6vervag alltid om fynden kan bero pa lakemedelsreaktion eller
lakemedelsinteraktion.
2. Laboratorieavvikelser kan forega de kliniska symtomen vid SLE.

6.3 Fysiologiska undersdkningar

Det ar viktigt att vardera om kardiopulmonellt engagemang foreligger. EKG och ekokardiografi bor darfor
utforas som basundersékningar vid diagnos (Groot 2017).

EEG bor utforas vid neuropsykiatriska symtom sasom kramper eller psykos.

Spirometri rekommenderas vid andningssymtom.

6.4 Bilddiagnostik

CNS. Nytillkomna neuropsykiatriska symtom hos barn med SLE bor alltid foranleda MR-undersokning av
hjarnan med kontrast. Svar huvudvark kan bero pa sinustrombos och visualiseras bast med MR, medan
datortomografi utan kontrast kan vara normal tidigt i forloppet. MR ar ofta normal dven vid CNS-lupus
men kan vara vardefull bade diagnostiskt och vid uppfoljning.

Buk/tarm. Vid buksymtom bér ultraljudsundersékning och eventuellt DT buk utféras.

Lungor. Lungrontgen bor utforas frikostigt vid luftvagssymtom eller brostsmarta. HRCT kan bli aktuellt vid
misstanke om interstitiell lungsjukdom. Vid misstanke om lungemboli (t.ex. vid antifosfolipidsyndrom)
utfors spiral-CT eller DT-angio.

Blodkarl. MR-angiografi kan bli aktuellt vid misstanke om vaskulit i hjarnan eller andra organ.

6.5 Biopsi

Njurbiopsi ar avgorande for att bedoma nefritens typ och svarighetsgrad och darmed for val av
behandling.
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Biopsi av andra drabbade organ bor overvdgas nar diagnosen inte kan sikerstallas med mindre invasiva
metoder.

7. Differentialdiagnostik

7.1 Infektion

Parvovirus B19 kan ge ansiktserytem och ledsymtom med en sjukdomsbild som kan vara svar att skilja
fran SLE (Moore 1999).

Epstein—Barr-virus kan ge systemsymtom sasom langdragen feber, leverpaverkan, ledsymtom och
avvikande blodbild.

7.2 Malignitet

Vid cytopenier utan andra tecken pa SLE bor hematologisk malignitet uteslutas och
benmargsundersdkning 6vervagas.

7.3 Reumatologiska sjukdomar

Systemisk juvenil idiopatisk artrit, systemiska vaskuliter (t.ex. granulomatos med polyangiit eller
Takayasus arterit) samt Mixed Connective Tissue Disease (MCTD).

7.4 Nefrologiska tillstand

Vid nydebuterad akut nefrit bor differentialdiagnoser sasom IgA-nefropati,
poststreptokockglomerulonefrit, tubulointerstitiell nefrit eller ANCA-associerad vaskulit 6vervagas.

7.5 Likemedel

Lakemedelsutlost SLE-liknande syndrom kan orsakas av flera olika lakemedel, bland annat
trimetoprim-sulfametoxazol (Bactrim®, Eusaprim®), sulfasalazin (Salazopyrin®), TNF-hammare, fenytoin,
karbamazepin, isoniazid och minocyklin. Symtomen gar vanligen i regress nar det utlésande lakemedlet
satts ut.

8. Kliniska kontroller

Intervallet mellan kontroller styrs av aktuell sjukdomsaktivitet. Dock bér maximalt 3—6 manader forflyta
mellan kliniska kontroller, eftersom skov kan utvecklas gradvis och behover upptackas i tid for att undvika
organskada.

Hos nydiagnostiserade patienter ar tatare uppfoljning sarskilt viktig initialt, bade fér medicinsk
uppfoljning och for att ge familjen stéd i vilka symtom som bor uppmarksammas. Vid hog inflammatorisk
aktivitet eller pagaende skov kan kontroller och provtagning behoéva ske mycket tatt, ibland varje eller
varannan vecka.

Vid varje mottagningsbesok rekommenderas att man stdller systematiska och riktade fragor samt
genomfor strukturerat status enligt avsnitt 6.2. Sjukdomsaktiviteten bor foljas med SLEDAI-2K (Systemic
Lupus Erythematosus Disease Activity Index 2000). SLEDAI-podngen jamfoérs med foregaende besok for
att bedoma aktivitetsgraden. En 6kning med mer dn 3 poang talar fér sjukdomsskov. SLEDAI-2K fangar
inte alla relevanta kliniska detaljer under uppféljningen, vilket gor att man maste anvanda sitt kliniska
omdoéme for en komplett bedomning av den pagaende sjukdomsaktiviteten.

Tillvaxtkurvan bor alltid varderas, eftersom bade inflammatorisk aktivitet och immunmodulerande
behandling kan paverka tillvaxt och nutritionsstatus.
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Alla patienter med jSLE ska registreras i Svenska barnreumaregistret. Vid nyregistrering dokumenterar
behandlande ldkare sjukdomsmanifestationer och resultat av autoantikroppsanalyser. Registreringen kan
upprepas vid behov, exempelvis vid arskontroller eller férandrad sjukdomsbild.

| SLE-modulen finns &ven verktyg for klinisk uppfdljning, inklusive automatisk berdkning av
sjukdomsaktivitet (SLEDAI-2K) samt ett matt pa organskada, SLICC (Systemic Lupus International
Collaborating Clinics/American College of Rheumatology Damage Index). Dessa matt ar viktiga for att
folja den longitudinella utvecklingen av sjukdomen hos barn och ungdomar och foér att utvardera
effekten av behandling. Det ar av yttersta vikt att undvika organskada som har en tydlig koppling till
fortida mortalitet.

9. Férebyggande behandling

Patienter med SLE bor undvika solexponering eftersom UV-stralning kan utldsa sjukdomsskov. Solskydd i
form av solkrdm med hog solskyddsfaktor (SPF >50) och skyddande kliddsel rekommenderas. Aven vérsol
och vintersol med snoreflektion kan utldsa skov.

Patienter bor dven undvika stress och sdmnbrist samt avradas fran tobaksbruk.

Vid behov av antikonception eller hormonell behandling for menstruationsbesvar bor
Ostrogeninnehallande preparat undvikas. | stédllet rekommenderas gestagenbaserade preventivmedel
eller hormonspiral. Remiss till gynekolog med erfarenhet av antikonception vid autoimmuna sjukdomar
kan vara lampligt. Fragan om preventivmedel bor tas upp tidigt efter diagnos sa att patienten och
familjen kan planera i god tid.

Det ar viktigt att informera om 6kad infektionskanslighet och behovet av att tidigt séka vard vid feber
eller sjukdomskansla.

Vaccination mot kapslade bakterier (pneumokocker, Haemophilus influenzae och meningokocker),
sasongsinfluensa samt SARS-CoV-2 rekommenderas utdver ordinarie vaccinationsprogram. Immunitet
mot varicella bor sakerstéllas tidigt, och vaccination bor erbjudas vid behov. Aktuell vaccinationsstatus
ska dokumenteras infor 6vergang till vuxensjukvard.

Kvinnliga patienter med SLE behoéver planera graviditet i samrad med specialistmddravard.
Autoantikroppar mot SSA och SSB innebar 6kad risk for fostret att utveckla intrauterint hjartblock och
neonatal lupus erythematosus. Antifosfolipidsyndrom och njurengagemang innebar 6kad risk for missfall.
Patienter bor informeras tidigt om att graviditet i de flesta fall ar mdojlig, men att den kraver noggrann
planering. Infor planerad graviditet kan det bli aktuellt att byta till ett icke-teratogent baslakemedel och
att sdkerstélla att sjukdomen ar lagaktiv.

10. Farmakologisk behandling

Farmakologisk behandling vid jSLE bor initieras i samrad med ldkare med erfarenhet av sjukdomen och
dess behandling. Eftersom sjukdomens svarighetsgrad varierar avsevart mellan individer och 6ver tid kan
behandlingsvalet vara komplext och maste anpassas efter sjukdomsaktivitet och organengagemang.

De flesta patienter med jSLE behover i praktiken en induktionsbehandling med glukokortikoider och
immunmodulerande ldkemedel for att snabbt uppna inflammationskontroll. Darefter kravs vanligen
fortsatt behandling i syfte att bibehalla lag sjukdomsaktivitet (underhallsbehandling).
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Biologiska lakemedel har @nnu inte samma etablerade roll i behandlingen av jSLE som vid flera andra
reumatiska sjukdomar. Vid behandlingsval maste nyttan av behandlingen alltid vdgas mot risken for
langsiktiga biverkningar, sasom tillvaxthdmning, infertilitet och andra allvarliga komplikationer.

Bristande foljsamhet till behandling ar vanligt hos barn och ungdomar med jSLE (Semo-0z, 2022). Vid
utebliven behandlingseffekt ar det darfor viktigt att alltid forst bedéma féljsamheten innan
behandlingsstrategin @ndras.

Evidensbaserade behandlingsrekommendationer fér pediatrisk SLE och lupusnefrit har publicerats (Groot
2017; Silva 2024; Sammaritano 2025).

10.1 Anti-inflammatoriska likemedel
COX-hammare (NSAID). NSAID anvands framst vid lindrig sjukdom fér symtomlindring vid artriter och
serositer. Preparaten har ingen sjukdomsmodifierande effekt utan verkar enbart symtomlindrande.
NSAID bér undvikas vid nedsatt njurfunktion motsvarande GFR <30 ml/min/1,73 m2. Dosering framgar av
vardprogrammet for farmakologisk behandling vid JIA.
Kortikosteroider. Glukokortikoider har en bred immunsuppressiv effekt och anviands for att snabbt
dampa sjukdomsskov och kontrollera inflammatorisk aktivitet.
Vid mildare systemengagemang, sasom blodbildspaverkan, feber eller mild nefrit (klass I-Il), kan lagdos
peroral steroidbehandling anvdndas (initialt prednisolon cirka 0,5 mg/kg/dygn med successiv
nedtrappning).
Vid mattlig till svar sjukdom med uttalat systemengagemang, njurpaverkan eller CNS-symtom ges
hogdossteroider i kombination med steroidsparande immunmodulerande behandling (se
behandlingsalgoritm).
Hogdos glukokortikoider kan ges antingen:

e peroralt som prednisolon (0,5-2 mg/kg/dag, max 60 mg/dag), eller

e intravendst som pulsterapi med metylprednisolon (10-30 mg/kg/dag, hogst 1000 mg/dag under

tre dagar; infusionstid cirka 2 timmar).

Efter initial behandling bor prednisolondosen trappas ned stegvis med tata kliniska uppféljningar.
Langvarig steroidbehandling &r associerad med betydande risk for organskada, men for snabb
nedtrappning kan samtidigt 6ka risken for sjukdomsskov.
Startdosen ligger vanligtvis mellan 0,5 och 1 mg/kg/dag prednisolon, initialt uppdelat pa morgon- och
lunchdos med successiv 6vergang till enbart morgondos.
Det Iangsiktiga malet ar steroidfrihet, men vissa patienter behéver en 1ag underhallsdos pa cirka 5-10 mg
dagligen for att bibehalla sjukdomskontroll.
Optimal dosering och nedtrappning av glukokortikoider kraver klinisk erfarenhet och bér ske i nara
samrad med specialist inom pediatrisk reumatologi.

10.2 Konventionella syntetiska DMARDs.

Immunmodulerande behandling behoéver ofta initieras for att modjliggéra reduktion av
glukokortikoiddosen och darigenom minska steroidrelaterade biverkningar samt mdjliggéra normal
tillvaxt.

Klorokinpreparat. Hydroxyklorokin (Plaquenil®) utgér basen i behandlingen av SLE och bor 6vervagas till
samtliga patienter om inte kontraindikation foreligger. Lakemedlet har skovférebyggande effekt och ar
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associerat med minskad sjukdomsaktivitet, minskad organskada och férbattrad overlevnad pa lang sikt.
Behandlingen minskar &ven risken for trombos och har gynnsamma effekter pa lipidprofilen
(Ruiz-lrastorza 2010; Akhavan 2013).

Hydroxyklorokin kan dessutom ha en skyddande effekt mot kongenitalt hjartblock hos foster vid
graviditet (Peart 2014) och anses sdkert att anvdnda under graviditet (Nguyen 2025).

Rekommenderad dos dr 5-6 mg/kg/dygn, men den totala dygnsdosen bor inte dverstiga 400 mg for att
minska risken for retinal toxicitet. Eftersom tabletterna pa 200 mg inte ar delbara kan veckodos behéva
beraknas for mindre barn.

Full klinisk effekt uppnas vanligen forst efter 4-12 veckor. Biverkningsprofilen ar generellt gynnsam. Vid
doser under 6,5 mg/kg kroppsvikt ar risken for retinopati mycket 1ag under uppvéaxten, men risken dkar
med behandlingstid och kumulativ dos.

Fargseende bor bedomas fore behandlingsstart i samband med den initiala 6gonundersdkningen. Efter
fem ars behandling rekommenderas fornyad kontroll av fargseende och 6gonstatus (Rua-Figueroa 2024).
Observera att 6verdosering i suicidsyfte kan vara letal och att specifik antidot saknas.

Metotrexat. Metotrexat kan anvdandas som tillagg till hydroxyklorokin vid svarbehandlad hud- eller
ledsjukdom, men har ingen effekt vid engagemang av inre organ.

Dosering: 10-15 mg/m? en gang per vecka, peroralt eller subkutant. Dosen ska reduceras vid nedsatt
njurfunktion (GFR <50 ml/min/1,73 m?2).

Vanliga biverkningar ar illamdende och leverpaverkan. lllamaende kan ofta lindras med ondansetron eller
genom byte fran peroral till subkutan administrering. Leverprover kontrolleras enligt samma rutiner som
vid behandling av JIA.

Azatioprin. Azatioprin kan anvandas vid:

e mattlig sjukdomsaktivitet med otillracklig effekt av NSAID, hydroxyklorokin eller lagdos

prednisolon

e underhallsbehandling efter genomganget svart sjukdomsskov

e som tillagg till Idgdos glukokortikoid vid lupusnefrit klass Il
Fore behandlingsstart ska enzymaktiviteten TPMT (tiopurinmetyltransferas) analyseras eftersom vissa
genetiska polymorfismer innebar 6kad risk for benmargspaverkan. Om TPMT-analys inte ar tillganglig
kravs sarskilt noggrann laboratorieuppféljning, framfor allt i borjan av behandlingen.
Dosering: 1,5-2,5 (upp till 3,0) mg/kg/dygn peroralt, fordelat pd tva doser (max 150 mg/dygn).
Dosreduktion bor 6vervagas vid nedsatt njurfunktion (GFR <50 ml/min/1,73 m?).
Biverkningar inkluderar gastrointestinala symtom (illamaende, munsar, diarré och buksmartor),
leverpaverkan, benmargssuppression samt pankreatit. En sédllsynt men allvarlig biverkan &r
hepatospleniskt T-cellslymfom.

Mykofenolatmofetil (MMF; Cellcept®). | studier pa vuxna har visats vara lika effektivt som intravenos
cyklofosfamid vid induktionsbehandling av lupusnefrit, men med en mer gynnsam biverkningsprofil.
Lakemedlet kan dven anvdndas som alternativ till azatioprin vid underhallsbehandling av mattlig till svar
SLE.
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MMF ar forstahandsval vid lupusnefrit (Chan 2025) och anvédnds dven vid hudengagemang, hematologisk
paverkan eller CNS-manifestationer for att inducera remission och forebygga skov. Vid svar CNS-sjukdom
anvands dock cyklofosfamid.

Dosering: 600-1200 mg/m?%dygn peroralt, uppdelat pa tva doser (max 2 g/dygn). Dosen titreras
successivt under cirka tre veckor med veckovis kontroll av blodstatus och differentialrdkning.
Lakemedelskoncentration kan féljas med AUC-bestamning efter minst fem veckors behandling.
Dosreduktion bor 6vervagas vid GFR <29 ml/min/1,73 m?2.

Vanliga biverkningar ar gastrointestinala symtom, leukopeni och infektioner.

Cyklofosfamid (Sendoxan®). Anviands enbart som induktionsbehandling vid mycket svar jSLE, exempelvis
vid neuropsykiatriska manifestationer eller livshotande organengagemang.

Manatliga intravendsa pulsdoser foredras framfor kontinuerlig peroral behandling eftersom detta ar
forenat med farre biverkningar och lagre langsiktiga risker. Behandlingen ges vanligen under 2-6
manader innan Overgang till underhallsbehandling.

Dosering: 500—750 mg/m? intravendést per puls.

Cyklofosfamid ska inte anvandas som underhallsbehandling.

Biverkningar inkluderar infertilitet, malignitet, hemorragisk cystit och opportunistiska infektioner. Risken
for infertilitet galler bade kvinnor och mén och 6kar med stigande alder och kumulativ dos.

Voclosporin (Lupkynis®) ar en ny kalcineurinhdmmare med mer forutsagbara farmakologiska egenskaper
an aldre preparat. Lakemedlet ar godkant for behandling av lupusnefrit hos vuxna, men erfarenhet hos
barn saknas och langtidsdata, sarskilt avseende nefrotoxicitet, ar begransade (Chan 2025).

10.3 Biologiska DMARDs
Nagra biologiska lakemedel har testats och utvarderats vid SLE (Elshaer 2024) och studier om nya
preparat pagar.

B-cellshammare
Belimumab (Benlysta®) ar en human monoklonal antikropp riktad mot B-cellsaktiverande faktor
(BAFF/BLyS) och det forsta biologiska ldkemedel som utvecklats specifikt for behandling av SLE.
Belimumab ar godkant for behandling av patienter med jSLE fran 5 ars alder med kvarstaende hog
sjukdomsaktivitet trots standardbehandling.
Behandlingen kan Overvagas som tillagg vid:

e aktiv jSLE med otillracklig sjukdomskontroll trots standardbehandling

® behov av steroidreduktion

e aktiv lupusnefrit, sarskilt vid nydebut eller terapisvikt, som del av kombinationsbehandling
Samlad evidens fran en randomiserad klinisk provning (Brunner 2020) och en kohortstudie (Fang 2025)
visar att belimumab kan minska sjukdomsaktivitet (mé&tt med SLEDAI/SELENA-SLEDAI och PGA), 6ka
andelen patienter som uppnar lag sjukdomsaktivitet (LLDAS) eller klinisk remission samt forbattra
serologiska markorer sdsom C3 och C4.
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Belimumab har aven visat en tydlig steroidbesparande effekt (Brunner 2021). En betydande andel
patienter har kunnat avsluta glukokortikoidbehandling helt, vilket ar kliniskt relevant med tanke pa de
langsiktiga biverkningarna av steroider hos vdaxande barn.
Dosering. Intravendst: 10 mg/kg kroppsvikt vecka 0, 2 och 4, darefter var fjarde vecka.
Subkutant: 200 mg varannan vecka vid vikt <30 kg;

200 mg var tionde dag vid vikt 30-50 kg;

200 mg en gang per vecka vid vikt >50 kg.
Initialt studerades belimumab framst vid hud-, slemhinne-, led- och hematologiska manifestationer.
Senare studier har dock visat att belimumab som tillagg till standardbehandling vid pediatrisk lupusnefrit
kan mojliggora nedtrappning av glukokortikoider med bibehallen antiinflammatorisk effekt och god
sakerhetsprofil (Li 2024).
Belimumab betraktas darfor som ett evidensbaserat och sakert tillagg till standardbehandling vid
barndomsdebuterande SLE. Behandlingen kan minska sjukdomsaktivitet, underlatta steroidreduktion och
bidra till forbattrad langsiktig prognos. Pa grund av begrdnsat antal patienter i studier bor behandlingen
initieras och foljas inom specialistvard med erfarenhet av pediatrisk reumatologi.
Biverkningar:
Allvarliga infusionsreaktioner kan forekomma, varfér observation efter de forsta infusionerna
rekommenderas. | 6vrigt ar biverkningsprofilen gynnsam.

Rituximab (MabThera®, Ruxience®, Rixathon®) dr en monoklonal antikropp riktad mot CD20 pa B-celler.
Lakemedlet ar godkant for behandling av vissa lymfom, kronisk lymfatisk leukemi, reumatoid artrit samt
vissa ANCA-associerade vaskuliter.

Rituximab har inte formell indikation for SLE eftersom tva stérre randomiserade studier inte uppnadde
sina primara utfallsmatt, men studiedesignen har varit foremal fér diskussion. Flera observationsstudier
och omfattande klinisk erfarenhet talar dock for god effekt (Lin 2024; Cognard 2025).

Rituximab rekommenderas av EULAR som ett alternativ (dock med lagre prioritet pga avsaknad av
evidens) vid lupusnefrit, antingen som monoterapi eller i kombination med mykofenolatmofetil.

En metaanalys av 12 fallserier med patienter med behandlingsrefraktdr jSLE har visat effekt pa
njurengagemang, CNS-manifestationer, hematologiska avvikelser och sjukdomsaktivitet samt forbattring
av komplementnivaer och anti-dsDNA-antikroppar (Mahmoud 2017).

Rituximab kan o6vervagas vid otillrdcklig effekt av standardbehandling och &dven i kombination med
cyklofosfamid eller MMF vid mycket svar sjukdom (Marks 2010).

Biverkningar:

Infusionsreaktioner, reaktivering av hepatit B eller JC-virus, sent upptrddande leukopeni,
hypogammaglobulinemi samt 6kad risk for svar covid-19 med férlangd virusutséndring.

Nya anti-CD20-antikroppar. Flera nya anti-CD20-antikroppar utvecklas for behandling av autoimmuna
sjukdomar, inklusive SLE.
e Obinutuzumab har i studier pa vuxna visat hogre andel komplett renal remission jamfort med
standardbehandling. Pediatriska data saknas och risk fér hypogammaglobulinemi och infektioner
maste beaktas (Chan 2025).
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® Ocrelizumab studeras for narvarande vid SLE och har potentiellt battre sakerhetsprofil an
rituximab.

e Ofatumumab ar en helt human anti-CD20-antikropp som ges subkutant och kan i framtiden bli
ett mer praktiskt behandlingsalternativ.

Anti-interferon

Anifrolumab ar en human monoklonal antikropp som binder till typ I-interferonreceptorn (IFNAR1) och
darigenom blockerar typ l-interferonsignalering.

Fallserier och fallrapporter tyder pa lovande effekt vid refraktar kutan SLE och efter behandlingssvikt
med belimumab (Arglielles Balas 2025).

10.4 Framtida behandlingar

Flera nya terapier utvarderas for behandling av refraktar SLE.

Telitacicept, en BLyS/APRIL-hdmmare, har i studier visat klinisk effekt och god korttidssikerhet som
tillagg till standardbehandling och kan vara ett lovande steroidbesparande alternativ vid refraktar jSLE
(Sun 2022).

JAK-hammare, sasom baricitinib, har visat tidiga lovande resultat vid refraktar sjukdom (Pin 2020).
Anti-CD19 CAR-T-cellsterapi kan i framtiden bli ett behandlingsalternativ vid svar terapiresistent
pediatrisk SLE (Mackensen 2022).

En svarbehandlad SLE-sjukdom kan krdva plasmaferes, understédjande terapi med dialys, respirator
och/eller extracorporal membranoxygenering (ECMO).

Cellterapi i form av autolog hematopoetisk stamcellstransplantation (AHSCT) kan fa okad betydelse i
framtiden.

HCQ MTX AZA CYC MMF BEL RTX ANI Kortison
Hud X X X X X (X) X
Leder X X X X X
Njurar X X X X X X X
CNS X X X X X X
Induktion X! X X X X
Underhall X X X X (X) X

| utvalda fall som induktionsbehandling, séllan forstahandsval
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Behandlingsalgoritm vid svart SLE-skov:

Induktion:

Solu-Medrod i 1030 mig g (man 1 g/dag) « Il doser
oh ey
Presdrisalon 0.5-2 mpkpddag (mas 60 mg/dag] rediappning

/ Val av preparat gors i samrad med Regionklinik \

MMF 600-1200 mg/m?*/dag (max 2 g/dag) Cyklofosfamid iv 500 mg var 4:e vecka (sex doser)

+ Belimumab vid aktiv nefrit +/- Belimumab vid aktiv nefrit

\ Utebliven/Otillracklig effekt, tillagg av/byte till: /

Rituximab eller Obinutuzumakb vid aktiv nefrit

Anifrolumab vid mukokutana manifestationer

Underhall:

Prednisalon 02505 mg/kgfdag [max 30 mefdagh

I medtrappming

/ Val av preparat gors i samrad med Regionklinik \

Azatioprin 2-3 mg/kg/dag (max 150 mg/dag) =) MMF 600-1200 mg/m?/dag (max 1,5 g/dag)

Utebliven/Otillracklig effekt

20



10.5 Icke-farmakologisk behandling

Icke-farmakologiska atgarder bor strukturerat erbjudas patienter med jSLE, sarskilt patientutbildning,
fysisk aktivitet, psykosocialt stéd och nutritionsinsatser. Evidensen ar 6verlag lag—mattlig, men nyttan
Overvager riskerna (Ross 2022).

11. Komplikationer

11.1 Lakemedelstoxicitet

Det ar viktigt att ha god kdannedom om bade kort- och langsiktiga biverkningar avimmunmodulerande
lakemedel (se avsnittet Farmakologisk behandling).

Manga tonaringar har svart att acceptera biverkningar av glukokortikoider, sasom viktuppgang, akne och
forandrat utseende, vilket kan bidra till bristande behandlingsféljsamhet.

11.2 Psykiatriska komplikationer

Att leva med en kronisk sjukdom som SLE kan innebara en betydande psykologisk belastning och leda till
kénslor av utanforskap, oro och existentiella fragor. Samtalskontakt med kurator eller psykolog bor darfor
erbjudas.

Bade grundsjukdomen och ldkemedelsbehandlingen kan bidra till kognitiva svarigheter och
inlarningsproblem. Samarbete mellan barnklinik, barn- och ungdomspsykiatri samt skolhalsovard ar
darfor viktigt.

Tecken pa angest och depression bor aktivt efterfragas och barnpsykiatrisk kompetens boér konsulteras
vid behov. Regelbunden psykologisk bedomning kan vara av stort varde hos barn och ungdomar med
misstankta neuropsykiatriska eller kognitiva symtom relaterade till SLE.

11.3 Infektion
Bakteriella och opportunistiska infektioner utgér de vanligaste akuta dédsorsakerna vid SLE. Patienter
med sjukdomen har en 6kad risk fér bade virala och bakteriella infektioner.
Den okade infektionsbendgenheten kan bero pa flera faktorer, bland annat:
e selektiv IgG-brist
komplementbrist
funktionell aspleni
interferonopati
leukopeni

immunmodulerande behandling

SLE-patienter bor darfor i manga avseenden handlaggas som patienter med immundefekt.

Oklar feber hos en patient med SLE kraver akut handlaggning. Liberal indikation for sjukhusinlaggning,
blododling och empirisk antibiotikabehandling rekommenderas.

Patienter med SLE kan ha nedsatt CRP-respons. CRP ar darfér mindre tillforlitligt som markor for
sjukdomsaktivitet eller infektion. Vid aktiv SLE kan SR vara kraftigt forhojd samtidigt som CRP endast ar
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mattligt forhojt. En stigande CRP-niva bor dock alltid vacka misstanke om invasiv infektion och motivera
snabb antibiotikabehandling (Batu 2025).

11.4 Malignitet

SLE &r associerat med en Okad risk for malignitet jamfért med normalbefolkningen (Bernatsky 2012;
Bernatsky 2017).

Vid jSLE &r malignitet dock en relativt ovanlig komplikation, med en rapporterad frekvens pa cirka 0,7 %
under uppféljning i storre kohorter (Brufatto 2024). Risken &r framfor allt 6kad for hematologiska
maligniteter sdsom non-Hodgkin- och Hodgkinlymfom samt leukemi.

Symtom vid malignitet, sarskilt lymfom, kan i hég grad 6verlappa med symtom vid SLE-skov. Dessa
inkluderar:

trotthet

feber eller subfebrilitet

ofrivillig viktnedgang

lymfkortelférstoring

nattliga svettningar

Hos patienter med JSLE har hog sjukdomsaktivitet ibland observerats vid tidpunkten for
malignitetsdiagnos, vilket ytterligare kan férsvara differentialdiagnostiken mellan aktiv sjukdom och
malignitet (Brufatto 2024).

Vid atypiska, terapiresistenta eller langdragna symtom, sarskilt i kombination med B-symtom eller
nytillkommen lymfadenopati, bor malignitet darfér aktivt 6vervdagas och adekvat utredning initieras
(Bernatsky 2017; Brufatto 2024).

11.5 Antifosfolipidsyndrom (APS)
Antifosfolipidsyndrom (APS) ar ett sdllsynt men potentiellt livshotande autoimmunt tillstand med hog
morbiditet (Zajc Avramovic 2024; Campos 2024). Sjukdomen kan ha ett aggressivt forlopp med tidiga
recidiv och en relativt hog forekomst av katastrofalt antifosfolipidsyndrom (CAPS) jamfért med vuxna.
APS hos barn ar ofta associerat med annan autoimmun sjukdom, framfor allt jSLE.
Hos barn kan icke-trombotiska manifestationer férega trombosdebut, exempelvis:

e trombocytopeni

e autoimmun hemolytisk anemi
e livedo reticularis

e Raynauds fenomen

® migran

e chorea

Diagnosen baseras pa kliniska manifestationer i kombination med persisterande férekomst av
antifosfolipidantikroppar:

e antikardiolipinantikroppar

e anti-B2-glykoprotein-1

e |upusantikoagulans
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Lupusantikoagulans och trippelpositivitet ar associerade med hogst trombosrisk. Isolerad och ibland
overgaende férekomst av kardiolipinantikroppar ar betydligt vanligare, sarskilt vid infektioner, vilket gor
upprepad provtagning nodvandig.

Venos trombos, sarskilt djup ventrombos, ar vanligast. Arteriella tromboser sdsom ischemisk stroke
forekommer ocksa. Infektioner utgor den vanligaste utlésande faktorn hos barn.

Behandlingen vid trombos bestar av akut antikoagulation f6ljt av langvarig sekundarprofylax, vanligen
med vitamin-K-antagonist. Vid arteriell trombos rekommenderas ofta kombination med
trombocythammare.

Direktverkande orala antikoagulantia (DOAK) ar godkdnda for barn med vends trombos, men bor
anvandas med stor forsiktighet vid APS och undvikas vid arteriell trombos, trippelpositivitet eller
recidiverande sjukdom.

CAPS kraver omedelbar intensivvard med kombinationsbehandling bestaende av antikoagulation, hogdos
glukokortikoider, plasmaferes ofta i kombination med intravendst immunglobulin. Vid refraktara fall kan
biologiska lakemedel sdsom rituximab eller komplementhdmmare 6vervagas.

11.6 Makrofagaktiverande syndrom (MAS)

Makrofagaktiverande syndrom (MAS) &r ett livshotande hyperinflammatoriskt tillstand som kan
komplicera autoimmuna systemsjukdomar sasom jSLE.

MAS ar en form av sekundar hemofagocyterande lymfohistiocytos (HLH) och kannetecknas av
okontrollerad aktivering av makrofager och cytotoxiska T-celler, vilket leder till cytokinstorm,
hemofagocytos och multiorgansvikt.

Tillstandet ar sannolikt underrapporterat vid jSLE och kan ibland debutera samtidigt med eller till och
med fére SLE-diagnos (Abdirakhmanova 2021).

Misstanke om MAS kraver omedelbar atgard. MAS med CNS-paverkan &r ett akut tillstand.
Barnreumatolog eller pediatrisk bakjour vid universitetsklinik bor kontaktas omgaende.

Ihallande feber trots hoga doser glukokortikoider &r ett allvarligt varningstecken och bor vacka stark
misstanke om MAS.

12. Transition
Tonarstiden i kombination med kronisk sjukdom och langvarig lakemedelsbehandling innebar sarskilda
utmaningar, bland annat bristande behandlingsfoljsamhet.
Transition fran barn- till vuxensjukvard bor ses som en langsiktig och strukturerad process, inte en
enskild overforing. Arbetet bor pabérjas tidigt och syfta till att gradvis 6ka ungdomens sjalvstandighet,
kunskap om sjukdomen och ansvar fér den egna varden.
En oplanerad eller for tidig overforing innebar okad risk for bristande uppféljning och &kad
sjukdomsaktivitet (Renson 2025).
Féljande omraden bor regelbundet féljas upp under transitionsperioden:

ungdomens férvantningar pa vuxenvarden

grad av sjalvstandighet i vardkontakter

[ J
[ J
e riskbruk av alkohol och droger
® vaccinationsstatus

[ ]

kunskap om sjukdom och lakemedelsbehandling
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o fertilitet, graviditet och preventivmedel

En strukturerad och multidisciplindr 6verféring till vuxensjukvarden rekommenderas for att sdkerstélla
kontinuitet, god behandlingsféljsamhet och minskad risk fér sjukdomsskov. Gemensamma
mottagningsbesok med barn- och vuxenreumatolog bor efterstravas (Renson 2025).

ACR och EULAR/PReS har publicerat riktlinjer och verktyg for transitionsprocessen (Foster 2017).

13. Prognos

Debut av SLE i barndomen innebéar ofta langvarig lakemedelsbehandling och regelbunden uppféljning
under bade barn- och vuxenalder.

Hoga SLEDAI-poang vid sjukdomsdebut ar associerade med 6kad risk for CNS- och njurengagemang och
med en sdamre langtidsprognos (Hiraki 2008).

Langtidsuppfoljningar visar att mer an halften av patienterna med jSLE utvecklar irreversibel organskada i
vuxen alder, och risken 6kar successivt med sjukdomens duration. Cirka en tredjedel av patienterna har
kvarstaende aktiv sjukdom i vuxen alder trots lang behandlingstid (Mirguet 2024).

Aven likemedelsbehandlingen, sarskilt langvarig glukokortikoidanviandning, bidrar till risken for
bestaende skador sasom tillvaxthdmning och avaskular nekros.

Komplett remission utan ldkemedelsbehandling ar relativt ovanligt. | en studie stod mer &n tva
tredjedelar av patienterna kvar pa perorala steroider efter 16 ars uppféljning (Hersh 2009).
Barndomsdebut av SLE har i flera studier identifierats som en prediktor for 6kad mortalitet (Hersh 2010).
Trots detta har 6verlevnaden forbattrats avsevart under de senaste decennierna tack vare tidigare
diagnos och férbattrad behandling (Miettunen 2014).
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15. Bilaga
SLEDAI POANG. Bedém varje symtomgrupp efter aktuella symptom (vid besok eller féregdende 10 dagar)

Podng Organ Symtom Definition
8 Neuro Kramp Nydebuterad krampsjukdom. Uteslut metabol, infektios eller lakemedelsutldst orsak
8 Neuro Psykos Funktionsinskrankning pga stord verklighetsuppfattning sasom hallucinationer, ologiskt tankande,
katatoni, tankeslohet eller uttalat ologiskt, bisarrt alt oorganiserat tankeinnehall
Uteslut bakomliggande uremi eller lakemedelsorsak
8 Neuro Hjarnpaverkan Forsamrad mental formaga med paverkad orienteringsférmaga, minne eller annan kognitiv paverkan,
med hastig debut och fluktuerande férlopp.
Inbegriper medvetandepaverkan med nedsatt koncentrationsférmaga, och oférmaga att bibehalla
uppmarksambhet till omgivningen, samt minst tva av féljande: perceptionsstérning,
osammanhangande tal, sémnléshet, fatigue eller 6kad alt minskad psykomotorisk aktivitet
Uteslut metabol, infektios eller lakemedelsutl6st orsak
8 Neuro Synstorning Nathinneférandringar: cytoid kroppar, retinal blédning, serést exudat. Blédning | sclera eller
opticusneurit. Uteslut forhojt blodtryck, infektion eller Idkemedelsorsak
8 Neuro Kranialnervs- . . . .
. Nydebuterad motorisk eller sensorisk neuropati, som engagerar kranialnerver
paverkan
8 Neuro Lupus Huvudvark Svar ihdllande handikappande huvudvark: kan paminna om migran men med utebliven
behandlingseffekt av potenta analgetika
8 Neuro CVA Nydebuterad CVA (cerebrovaskuldr accident/handelse). Uteslut arterioskleros
8 Karl Vaskulit Sar, gangran, 6mmande fingerknutor, nagelbandsinfarkt, blédningar i nagelbadden alt biopsi- eller
angiografiverifierad vaskulit
4 Leder Artrit Mer an 2 leder med smaérta och inflammationstecken (dvs 6mhet, svullnad eller utgjutning). Ofta
migrerande artralgi
4 Muskler Myosit Proximal muskelvark eller svaghet, med forhojt CK/aldolas, EMG-forandringar eller myosit vid biopsi
4 Njurar Urinsediment Korniga cylindrar eller erytrocytcylindrar i sediment
4 Njurar Hematuri > 5 roda blodkroppar/synfilt. Uteslut njursten, UVI eller annan genes
4 Njurar Proteinuri > 500 mg/24 timmar
4 Njurar Pyuri > 5 vita blodkroppar/synfilt. Uteslut UVI
2 Hud Nya utslag Nydebuterad eller recidiv av inflammatoriska hudutslag
2 Hud/Hér Alopeci Nydebuterat eller &terkommande héravfall
2 Hud Slemhinnesar Nydebuterande eller aterkommande sar i mun- eller nasslemhinna
2 Pulm Pleurit Brostsmartor med pleural utgjutning, fortjockning eller gnidningsljud
2 Kardio Perikardit Brostsmarta (tryck/ont 6ver brostet) med minst 1 av féljande: gnidningsljud, utgjutning eller
EKG-forandringar
2 Immun Komplementbrist Sankning av CH50, C3, eller C4 (under referensomradet)
2 Immun Anti-dsDNA Férhojda anti-dsDNA-antikroppar
1 Feber Feber >38°C utan infektion
1 Blod Trombocytopeni <100,000 TPK/mm3
1 Blod Leukopeni <3,000 LPK/mm3. Uteslut Iikemedelsutlést orsak
TOTAL POANG (Summan av poédngsatta organomraden)

30




