Systeemisen lupus erythematosuksen kansallinen hoitopolku

Ohjeena reumatologeille ja reumasairauksia hoitaville sisatautilaakareille yhtenaistamaan systeemista lupus
erythematosusta sairastavien seurantaa
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Hoito- ja seurantapaikat

- Taudin diagnoosi ja alkuhoitoarvio tehd@én erikoissairaanhoidossa

- Lievan SLE:n seuranta voi toteutua perusterveydenhuollossa 1-2 vuoden kuluttua
diagnoosista (jos ei aiempia vakavia elinmanifestaatioita)

- Lievan taudin seurannassa perusterveydenhuollossa suositellaan vuosittain kliinisen
tilanteen liséksi tarkistettavaksi TVK, PLV, CRP, La, krea, Alat, Afos, U-kem seula, D-25-
OH, verenpaine (fP-gluc, HbA1C jos glukokortikoidihoito, rasva-arvot)

- sisdelinongelmaisista tai vaikeita tautimuotoja sairastavista potilaista tulee konsultoida
erikoissairaanhoitoa

Diagnoosivaiheessa
Laboratoriokokeet:

*La, CRP, TVK, U-kem seula, U-solut, krea, alat, afos, tuma-vasta-aineet, niiden alaluokat, DNA-vasta-
aineet, C3, C4, fosfolipidi-vasta-aineet (jos positiiviset, toista 3kk:n kuluttua), D-25-OH

Harkinnanvaraisesti:

Clg- ja ribosomaaliset P-proteiinivasta-aineet, CK, RF, CCP-Ab, uraatti, U-albkrea, rasva-arvot, veren
sokeri, histonivasta-aineet (ladkelupusepailyssa)

Verenpaineen mittaus tai tieto kotimittauksista olkavarsimittarilla, pituus ja paino
*EKG
Kuvantaminen:
*Thorax rtg
Harkinnanvaraisesti:
Thoraxin TT
Kapillaroskopia

MRI- raajojen lihakset, selkaydin, aivot



Kasien ja jalkaterien rtg
VT-spirometria ja diffuusiokapasiteetti, sydamen UA
ENMG
Tarvittaessa konsultaatiot:
-Nefrologi munuaisloydoksissa
-lhotautilaakarin konsultaatio diagnostisissa ongelmissa tai laaja-alaisessa ihottumassa
-Suu- ja hammaskirurgin konsultaatio suun limakalvomuutoksissa
-KNK- laékérin konsultaatio nenan alueen haavaumissa
-Neurologi
-Kardiologi, jos sydanoireita tai sydanpussin nesteilya tai muuta poikkeavaa sydamen UA-tutkimuksessa
-Keuhkol&akari
-Hematologi vaikeissa verenkuvamuutoksissa
-Gastroenterologi
Hoitajan alkuohjaus tautiin ja laakitykseen

*Tahdella merkityt ohjelmoidaan jo lahetteen hyvaksymisvaiheessa

Seurantakaynnit

Laakarin 2. vo yleensa 3-6kk, sen jalkeen 3-12 kk vélein sairaudesta riippuen, tarvittaessa myos tiheAmpi
seuranta jos vaikea taudinkuva

TVK, CRP, La, krea, Alat, Afos, U-kem seula, U-solut, DNA-va, C3, C4
Rasva-arvot, fP-gluc, HbA1C, D-25-OH véahintaan vuosittain
Tarvittaessa C1g-va, immunoglobuliinit, suora Coombsin testi, U-albkrea, proBNP, EKG

Verenpaineen mittaus, paino

Potilaan oma arvio toimintakyvysta ja oireista (GTI, BCB tai muu monitorointiohjelma)
Kapillaroskopia harkinnanvaraisesti (6) -12kk valein ensimmaéiset 2-4 v.
VT-spirometria ja diffuusiokapasiteetti (6-) 12 kk jos keuhkoparenkyymimuutoksia

Keuhkojen HRTT, jos keuhkojen toimintakokeissa poikkeavuutta (FVC/DLCO < 80 %, 10 % lasku FVC, 15 %
lasku DLCO)

Sydamen UA, mikali oireita, proBNP tai EKG poikkeava



Systeemisen lupus erythematosuksen luokittelukriteerit, EULAR/ACR 2019

Luokittelun periaatteet

e Potilaalla tulee olla tumavasta-aineita = 1:80 tiitterilla (Hep2- tai vastaavalla testilld)
o Loydoksia ei selitd jokin muu sairaus
o Kriteerin esiintyminen lasketaan mukaan vain yhdessé kohdassa saman osa-alueen

sisalla, mukaan lasketaan korkeimmat pisteet
e Mukana tulee olla pisteita vahinta&an yhdelta kliiniseltd osa-alueelta
e Luokittelukriteerit tayttyvat, jos potilas saa lisdksi 2 10 pistetta

Kliiniset osa-alueet Pisteet Immunologiset osa-alueet Pisteet
Yleisoireet Antifosfolipidivasta-aineet
Kuume 2 Antikardiolipiini 1IgG > 40 tai 2
B2glykoproteiini1 1IgG >40
yksikkoa tai
lupusantikoagulantti
positiivisuus
Hematologiset 10ydokset Komplementtildydokset
Leukopenia 3 Matala C3 tai C4- taso 3
Trombosytopenia 4 Matalat C3 ja C4- tasot 4
Autoimmuuni hemolyysi 4
Neuropsykiatriset I6ydokset Erittain spesifiset vasta-
Delirium 2 aineet
Psykoosi 3 dsDNA- vasta-aineita 6
Epileptinen kohtaus 5 Sm- vasta-aineita 6
lholoydokset
Ei-arpeuttava alopesia 2
Suuhaavaumat 2
Subakuutti kutaani tai diskoidi lupus
Akuutti kutaani lupus 4
6
Serosiitit
Keuhko- tai sydanpussin effuusio 5
Akuutti perikardiitti 6
Nivelloyddkset
Niveltulehdus = 2 nivelessa tai
arkuus = 2 nivelessa ja = 30 minuutin
kestava aamujaykkyys 6
Munuaisloydokset
Proteinuria >0.5 g /24 tuntia 4
Luokan Il tai V lupusnefriitti 8
Luokan Il tai IV lupusnefriitti 10




Taudin aktiivisuuden maarittely
Lieva tauti

SLEDAI <6

Vahainen niveltulehdus

Ihottuma < 9 % vartalon pinta-alasta
Kohtalainen tauti

SLEDAI 7-12

Nivelreuman kaltainen niveltulehdus
Ihottuma 9-18 % vartalon pinta-alasta
Ihovaskuliitti < 18 % vartalon pinta-alasta
Trombosytopenia 20-50 x 10°

Serosiitti

Vaikea tauti

SLEDAI >12

Merkittéava elinvaurion riski (nefriitti, aivotulehdus, myeliitti, pneumoniitti, mesenteriaalivaskuliitti)
Trombosytopenia <20 x 10°

TTP:n kaltainen tila

Akuutti hemofagosyyttinen syndrooma



SLE aktiivisuus- indeksi SLEDAI-2K

Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index 2000 (SLEDAI-2K) - MDCalc

SLEDAI-2K SLE:n aktiivisuusindeksi arvioi tilannetta 30 vrk:n sisalla:

Epileptinen kohtaus 8

Psykoosi 8

Orgaaniset aivo-oireet 8

Nékemisen ongelma 8

Aivohermon hairié 8

Lupukseen yhdistyva paansarky 8
Aivovaltimotapahtuma 8

Vaskuliitti 8

Niveltulehdus = 2 nivelessa 4

Myosiitti 4

Virtsan sedimentin lieriot 4

Hematuria < 5 punasolua/nk 4

Proteinuria > 0.59/24h 4

Pyuria > 5 valkosolua/nk, infektio poissuljettu 4
Ihottuma 2

Alopesia 2

Nenén tai suun limakalvohaavat 2
Pleuraalinen kipu 2

Perikardiitti 2

Matalat komplementit (CH50, C3 tai C4) 2
Koholla olevat DNA-vasta-aineet 2

Kuume >38 astetta, infektio poissuljettu 1
Trombosytopenia < 100 x 10°, ladkereaktio poissuljettu 1
Leukopenia < 3.0 x 109, ladkereaktio poissuljettu 1

SLE- taudin vauriota kuvaava indeksi

SLICC/ACR damage index

https://gxmd.com/calculate/calculator 336/slicc-acr-damage-index



https://www.mdcalc.com/systemic-lupus-erythematosus-disease-activity-index-2000-sledai-2k
https://qxmd.com/calculate/calculator_336/slicc-acr-damage-index

Tarkeimmat liitannaissairaudet:

Sydan- ja verisuonisairaudet

Verenpainetauti

Kohonneet rasva-arvot

Diabetes

Verisuonitukokset

Infektiot

Maligniteetit (Non-Hodgkin lymfooma, kohdunkaulan sy6pa)

Osteoporoosi

Huonon ennusteen merkit:
Munuaisten vajaatoiminta

Mies sukupuoli

Aktiivi tai toistuvasti lehahteleva tauti
Hemolyyttinen anemia
Fosfolipidivasta-aineoireyhtyma

Ikd <16 v. ennen taudin alkua
Samanaikainen infektio ja aktiivinen tauti

Matalat komplementtitasot

Seurantaan vaikuttavia laboratorioloyddksia:

DNA-va- assosioituu taudin aktiivisuuteen, lupusnefriittiin, lupus dermatiittiin ja tiettyihin lupuksen
neuropsykiatrisiin ilmentymiin

Smithin- va- voi assosioitua lupusnefriittiin (alaluokka SmD1)

RNP-va- assosioituu myosiittiin ja Raynaudin oireeseen

SSA- va ja SSB-va assosioituvat neonataalilupukseen

Ribosomi P-va- assosioituu maksa-, munuais- ja neuropsykiatrisiin taudin ilmentymiin
Fosfolipidi- va — assosioituu hyytymiin, keskenmenoihin ja ennenaikaisiin synnytyksiin
Clg-va — assosioituu lupusneffriitiin

C3 ja C4 komplementtien kulutus assosioituu tautiaktiivisuuteen osalla potilaista

TVK- sytopeniat (Leuk, Lymf, Eryt, Tromb) assosioituvat usein taudin aktiivisuuteen

U-kem seula, U-solut, U-albkrea- mikroskooppinen hematuria erityisesti lieridt ja proteinuria assosioituvat
lupusnefriittiin



Raskauden ehkaisy
Kontrollikéynneilla keskustellaan hedelméllisesséa iassa olevien naisten ehkaisysta
Ehkaisymenetelmien valinnassa huomioitavaa

Taudin aktiivisuus, fosfolipidivasta-aineet, aiempi verisuonisairastavuus, verenpaine, migreeni, kaytdéssa
oleva muu laakitys, tupakointi, hormoniriippuvaiset maligniteetit

Yhdistelmaehkaisypillerit

-voi harkita, kun ei fosfolipidivasta-aineita, tukoksia ja SLE lieva
Vain progesteronia sisaltavét valmisteet

-jos on fosfolipidivasta-aineita tukosriski huolellisesti punnittava
Kierukka

-progesteronia sisaltava hormonikierukka soveltuu useimmille SLE-potilaille; sité voi harkita my6s
fosfolipidivasta-ainepositiiviselle potilaalle, jos hyddyt ylittavat lisdantyneen tukosriski

-kuparikierukkaa voi kayttaa

Raskaus

Raskausyritykset ajankohtana, jolloin SLE = 6kk rauhallinen ja siirtyminen raskauden mahdollistavaan
laékitykseen on sopiva

Raskausaikana seurataan erityisesti U- kem seula, U-solut, krea, DNA-vasta-ainetasot, C3, C4, RR,
turvotukset

Hydroksiklorokiinia kaytetaan aina myds raskauden aikana
Laakityksista voidaan kayttaa glukokortikoideja, atsatiopriinia, siklosporiinia ja takrolimuusia

Vaikeassa tilanteessa vaihtoehtoja ovat suonensisainen glukokortikoidi pulssina, immunoglobuliini ja
plasmafereesi

Potilaille, joilla on primaari tai SLE:n liittyva fosfolipidivasta-aineoireyhtyma suositellaan matala-annoksista
aspiriinihoitoa yhdistettyn& hepariiniin

Fosfolipidivasta-aineoireyhtyma kriteerit

Pysyva fosfolipidivasta-aine eli 2 positiivista testia vahintdéan 12 viikon valein otettuna (lupus antikoagulantti,
antikardiolipiini- tai f2-glykoproteiinil- vasta-aineita)

seka vahintaan 1 seuraavista:

1. Valtimo-, laskimo- tai pienten suonten tukos
2. Jokin seuraavista raskauskomplikaatioista:
a. selitthmaton sikikuolema = 10 raskausviikolla
b. ennenaikainen synnytys ennen 34. raskausviikkoa eklampsian, pre-eklampsian tai istukan
vajaatoiminnan vuoksi
c. =3 perakkaista selittamatonta alkuraskauden keskenmenoa



Hoito

SLE:n hoito poislukien munuaismanifestaatiot
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