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Lupus Erythematosus (LE) = “den roda vargen”

* B-cellsdriven autoimmun sjukdom

* 9/10 vuxna med lupus ar kvinnor

 Betydligt vanligare hos kvinnor ur minoritetsbefolkningar
* | 70% av lupus ar sjukdomen systemisk

* Ca 10% har enbart kutan form
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Ovriga varianter

Lupus tumidus

Chilblain lupus

Lupuspannikulit




Neonatal lupus

 Overgdende (inom 6 man) tillstdnd
hos barnet pga transplacentar
overforing av autoantikroppar, ffa
anti-Ro (SSA) eller anti-La (SSB)

* Leverpaverkan, trombocytopeni,
hjartblock

 Kan leda till permanent skada pa
hjartats retledningssystem
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Patofysiologi

* Defekter i det medfodda immunforsvaret leder till UV-inducerad apoptos

* Fagocytosen leder till igenkanning av kroppsegna antigen och utveckling av
autoimmunitet

* Den aktiverade immunsvaret ar ett resultat av samspelet mellan drftlig
predisposition och miljomdissiga eller infektiésa faktorer

* MHC klass Il kan identifiera kroppsegna antigen som uppvisar korsreaktivitet
med patogener

* HLA-B8, HLA-DR3, HLA-DR2, HLA-A1, HLA-B15, HLA-DRw6 &r starkt
associerade med lupus

Arthritis Res Ther 2015;17:182
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https://www.pathologyoutlines.com/topic/26257198

e ACLE — Akut kutan LE. | ndastan 100% av fallen utvecklas SLE

e SCLE — Subakut kutan LE. SLE utvecklas i 20-30% av fallen

* CCLE/DLE - kronisk, eller diskoid LE. Nagot 6kat risk for SLE,

ca 5% av fallen (totalprevalens ca 0,06%)*

Te Whatu Ora
Heal!

alth New Zealand

*Tian J, Zhang D, Yao X, et al

Global epidemiology of systemic lupus erythematosus: a comprehensive
systematic analysis and modelling study

Annals of the Rheumatic Diseases 2023;82:351-356
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ACLE/SLE

ACR(American College of Rheumatology)-
kriterier for SLE, 4/11 maste forekomma

» Fjarilsexantem

» Diskoida utslag

» Ljuskanslighet

» Munsar

» Artrit (icke erosiv)

» Serosit

» Njurpaverkan(proteinuri, patologisk sediment)

» Symptom fran nervsystemet (epilepsi, psykos)

» Paverkan blodbild (anemi,leukopeni, trombocytopeni)

» Immunologiska fynd: anti-ds-DNA, anti-Smith, anti-
phospholipid etc

» ANA positivitet
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SCLE

SCLE (Subakut LE)

» Recidiverande, langvarigare an ACLE

» Laker utan arr, dock missfargning

» Oftast ljusutldst- solexponerade omraden:
urringning-brostkorgen, armar, lateralt ansikte
» Anti-SSA(-Ro) antikroppar

» 156-20% utvecklar systemisk LE(SLE)
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» Kan vara lakemedelsmedelsprovocerat

(Hydroklorotiazid, Terbinafin, NSAIDs, Calcium
blockerare)
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DLE

DLE

» Den vanligaste formen av LE

» Erytematosa, valavgransade, fjallande, persisterande
plaque i solexponerade omrade(hjassan - cicatriciell
alopeci)

» Ofta ljusutlost

» Kronisk

» Laker med arr

» Lokaliserad DLE

» Endast 5 % utvecklar SLE
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* Px hudutslag

* Lupus band test — px for DIF (direkt immunfluorescens) fran lesionell,
solbelyst och icke-solbelyst hud. Letar efter IgM, 1gG och C3 langs med
dermoepidermala zonen

* Lab: SR, CRP, blodstatus, krea + urinsticka, leverstatus och ANA
* Uppfyller ACR — kriterier? Remiss till Reumatolog

* Njurpaverkan — remiss till Njurmedicin

Utredning
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a AuLC

* PAD - interfasdermatit. Ytlig och djup perivaskular och
periadnexal lymfocytinfiltrat med forekomst av
plasmaceller.
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Lupus band test




Behandling

Solskydd!

Steroider — potenta topikala och, i vissa fall, perorala. Vid DLE ibland
intralesionella

Antimalariapreparat, t ex Plaquenil

SLE bor behandlas och foljas upp av Reumatologer
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Behandlingsalgorytm SLE

‘ SLE ’
v
‘ Nonpharmacological management (sun protection, smoking cessation, CVD risk modification, osteoporosis prevention)
v
’ SLE with specific disease manifestations? ‘
No + ; : iYes |

NSAIDs, antimalarials, |

i glucocorticoids Lupus nephritis ‘ ’ Neuropsychiatric lupus ’ ‘ CLE
v { : v ! !
’ Antimalarials ‘ Topical corticosteroids,
Class | Class Ill and IV, and ‘ Class V 'pure i topical calcineurin
V mixed with llI/IV 3 inhibi
‘ [ e . | and Il | |class V mixed with Ill/ membranous : : inhibitors
[ (] Anti-convulsants, antidepressants,
- . anti-psychotics, glucocorticoids,
| Antimalarials ‘ cyclophosphamide, azathioprine
% " v v \J
es o
Induction therapy Induction therapy ’ Sustained response? l ‘ Sustained response?
Glucocorticoids + MMF Glucocorticoids
or cyclophosphamide + MMF
Belimumab, methotrexate, Zaopnosh Yes No No
™ azathioprine, MI_VIF, * *
cyclophosphamide Maintenance therapy Antimalarials, methotrexate,
l MMF or azathioprine retinoids, MMF, dapsone, thalidomide
I Sustained response? ‘ ‘ Sustained response? ‘ Sustained response? ‘
Yes No

' Rituximab, calcineurin inhibitors, IVIG, plasmapheresis |

Xiong, W., Lahita, R. Pragmatic approaches to therapy for systemic lupus
erythematosus. Nat Rev Rheumatol 10, 97-107 (2014)
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Tack!

For fler kliniska bilder vg se forelasning ”Hudmanifestationer vid Lupus
Erythematosus”
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