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) Huolimatta hoitojen kehit-
tymisesta SLE:n liittyy edelleen
kuolleisuuden lisaantyminen.
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TEEMA: IHOSAIRAUDET

Systeeminen lupus erytematosus

Systeeminen lupus erytematosus (SLE) on harvinaissairaus. Monilla eri aloilla tyosken-
televat laakarit kuitenkin kohtaavat SLE potilaita, koska sairaudella on lukuisia ilmene-
mismuotoja. SLE on autoimmuunisairaus, jossa elimiston puolustusjarjestelma erehtyy
ja tuottaa autovasta-aineita ja immunokomplekseja omia kudoksia vastaan aiheuttaen
tulehdusta. Sen kliininen kuva on vaihteleva ja sairaus saattaa ilmeta yhdessa tai useissa
elinjarjestelmissa samanaikaisesti. Ihon, munuaisten, nivelten, verenkuvan ja hermoston
muutokset ovat tyypillisimpia. Sairauden kulku on krooninen ja aaltoileva. SLE on ylei-
sin naisilla ja ei-valkoisella vaestalla. Sen heterogeenisuus hankaloittaa ja viivastyttaa
diagnoosia. SLE:n hoito tahtaa sairauden aktiivisuuden vahentamiseen ja siihen pyritaan
immunomoduloivalla ja immunosupressiivisella hoidolla. Hoidon valintaa ohjaa sairastu-
nut kohde-elin. SLE:n hoito on kehittynyt, mutta sairaus aiheuttaa edelleen huomattavaa

haittaa ja lyhentaa elinikaa.

Johdanto

Tyyppiesimerkki SLE potilaasta on nuori nainen, jol-
la on kuumetta, visymysté, useiden nivelten kipuja,
ihomuutoksia ja positiiviset tumavasta-aineet. SLE
onyleisin naisilla (9:1). Heilld tauti puhkeaa useimmi-
ten hedelmdllisten vuosien tai menopaussin tienoilla.
Suomessa taudin ilmaantuvuus aikuisilla on1,7-3,8/100
ooohenkil6d/vuosi (1). SLE on yleisempi ja vakavampi
tummaihoisilla potilailla.

Lukuisat geenit yhdessd ympdris-
totekijoiden kanssa vaikuttavat tau-
din syntyyn. Tupakointi, hormonaa-
liset syyt, UV-valo ja virusinfektiot
on yhdistetty SLE:n puhkeamiseen
jaaktiivisuuteen (2).

Diagnoosi

SLE:n multisysteemisen luonteen vuoksi on tirkeds,
ettd SLE:td epdiltdessd anamneesi on systemaattinen
jakattava (taulukko1). Diagnoosi perustuu tyypilliseen
taudinkuvaan, status- jalaboratorioldyddksiin sekd au-
tovasta-aineiden médritykseen ja se tehddin yleensd
erikoissairaanhoidossa.

Luokittelukriteereitd (taulukko 3) voidaan kdyttdd
diagnostiikan tukena ja apuna taudin erottelemiseksi
muista autoimmuunisidekudossairauksista.

Ennuste

Huolimattahoitojenkehittymisestd SLE:n liittyy edel-
leen kuolleisuuden lisdéintyminen. Elossaoloennuste
viiden vuoden kuluttua sairastumisesta on 95 %, 91 %
10 vuoden, 85 % 15 vuoden ja 78 % 20 vuoden kuluttua
(3). Kuolemat sairauden alkuvaiheissa liittyvét usein
aktiiviseen sairauteen ja infektioihin. My6hemmin
kuolemat liittyvét useimmiten syddn- ja verisuonisai-
rauksiin, sairauden aiheuttamiin vaurioihin ja kéytet-
tyihin kortikosteroidi hoitoihin. Ainakin 10 prosentilla
lupusnefriittid sairastavista potilaista kehittyy loppu-
vaiheen munuaissairaus, johon liittyy elimédnlaadun
lasku ja suurentunut kuolleisuus (4).

Hoito

Kaikille SLE potilaille yhteisten hoitolinjojen (tau-
lukko 2, mukaeltu viitteen 2 pohjalta) lisdksi valittu
ldgkehoito ohjautuu sairastuneen elimen mukaisesti.
Hoidon tavoitteena on taudin saaminen remissioon
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Taulukko 1. Esimerkkeja systeemisen lupus erytematosuksen ilmenemismuodoista

Elinjarjestelma Oireet

Tuki- ja likuntaelimet (85%)

Nivelkivut (yleisin), lihaskivut, tenosynoviitit

Artriitti: yleensa symmetrinen, intermitentti, ei-erosioiva oligo-
artriitti, joka tyypyllisimmin affisoi kasid, ranteita ja polvia. Jac-

coudin artropatia

Epaspesifit: diffuusi, ei arpeuttava palvikaljuisuus, suun ja nena-

Krooninen: keskelta arpeutuva diskoidi lupus
Muut: livedo reticularis, telangectasiat, Raynaudin oire

Iho (70%)
nielun aftat, valoherkkyys
Akuutti: kasvojen perhosihottuma
Subakuutti: makulopapulaarinen lupus
Yleisoireet (70%)

galia
Hematologiset (35%)

VVasymys, kuume, ruokahaluttomuus, adenopatiat, splenome-

Anemia: tulehdukseen, vuotoon, munuaisen vajaatoimintaan tai

ladkityksiin liittyva, harvoin autoimmuuni hemolyyttinen
Leukopenia: tyypillisesti lymfopenia, mutta myds neutropenia

Trombopenia
Neurologiset (20%)

Paansarky ja lieva kognition lasku, delirium, psykoosi, kouristuk-

set, polyneuropatia, aivohermoldydokset, demyeloiva oireyhty-
ma, aseptinen meningiitti jne

Ruuansulatuskanava (50%)

Epaspesifit: pahoinvointi, vatsakipu, ripuli; vatsakalvon tulehdus,

ruokatorven oireet, vatsahaava, haima- ja maksatulehdus, suo-
liliepeen vaskuliitti ja tromboosi jne

Sydan- ja keuhko-oireet (40%)

Keuhko- ja sydanpussitulehdus, ateroskleroottinen sydansai-

raus. Sydamen johtumis- ja rytmihairiot, sydanlihastulehdus,
endokardiitti, sydamen lappien toimintahairict

Silmat (33%)
Munuaiset (20%)

Kuivasilmaisyys, retinopatia, retinan vaskuliitti jne
Proteinuria, mikrohematuria, virtsan punasolulieriot, akuutti

munuaisten vajaatoiminta

Lupus nefriitti: 10% taudin alkuvaiheessa, madrittelee ensisijai-

sesti taudin vaikeusasteen

tai ainakin matalaan aktiivisuustasoon ja
elinvaurioiden ehkiisy, joka johtaa eldmén-
laadun ja elinajan ennusteen paranemiseen
(5,6). Tdrkedd on lddkkeiden haittavaiku-
tusten minimointi.

Riippumatta kohde-elimestd hydrok-
siklorokiinia suositellaan kaikille potilail-
la sairauden alusta asti, jos vatsa-aiheita ei
ole (1&hinni retinopatia). Hydroksikloro-
kiini vihentdd pahenemisvaiheitajakohde-
elinvauriota. Siitd on hyotyé kardiovasku-
laarikomplikaatioiden ehkiisysséja selisdd
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elinaikaa (7). Yksinddn se ei kuitenkaan ole
useimmille potilaille riittdvd hoito.

Ladgkehoidon tehostaminen suunnitel-
laan yksilollisesti. Monet potilaat tarvitse-
vat glukokortikoideja, mutta hoitojaksot
pyritddn pitdmidn lyhyind ja annokset
mahdollisimman matalina. Usein tarvi-
taan glukokortikoidiannosta sddstévdd
imunosupressiivista ldgkitystd kuten me-
totreksaattia, atsatiopriinid, belimumabia
tai anifrolumabia.

Vaikeissa sairauden muodoissa tarvi-

Taulukko 2 Kaikkien SLE potilaiden hoi-
don yhteisia suuntaviivoja

Hydroksiklorokiini
Kaikille potilaille jos vasta-aihetta ei ole
Saannolliset silmatarkastaukset
Ultraviolettivalolta suojautuminen
Suoran auringonvalon valttdminen ja au-
rinkovoiteen kaytto
Kardiovaskulaariterveys ja tupakoinnin lo-
pettaminen
Painonhallinta, tupakoinnin lopettaminen,
liikunta
Riskitekijoiden aktiivinen hoito
Rokotukset
Rokotustilanne kartoitetaan ennen immu-
nosupressiivisen laakityksen aloitusta
Influenssa rokote vuosittain
Harkitaan HPV ja herpes zoster rokotteita
Luuterveys
Luuntiheysmittaukset jos glukokortikoidi-
ladkitys kaytossa
D-vitamiinilisa
Fibromyalgia
Fibromyalgian hoito
Lisaantymisterveys
Ehkaisyn ja raskauksien suunnittelu
Raskauden aikainen hoito
Antifosfolipidi oireyhtyma
Antifosfolipidivasta-aineiden seulonta kai-
kilta potilailta
Jos positiiviset mutta tromboottista tapah-
tumaa ei ole ollut matala-annos aspiriinin
ja hydroksiklorokiinin yhdistelmaa voidaan
kayttaa primaariprofylaksiana
Antifosfolipidi oireyhtyman pitkaaikainen
hoito warfariinilla

taan aluksi vahvasti immunosupressoivaa
induktiohoitoa, kuten pulssisteroideja, ja
jatkohoitoa yhdessd muiden lddkkeiden
kuten mykofenolaatin, syklofosfamidin,
rituximabin tai kalsineuriinin estdjien
kanssa (6).

SLE lis4d didin ja sikion riskid raskau-
den aikana. Sek4 didin ettd lapsen ennuste
paranevat jos sairaus on ollut rauhallinen
ainakin kuusi kuukautta ennen raskauden
alkua. Raskauden aikana tarvitaan moni-
ammatillista, hoitosuositusten mukaista
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Taulukko 3. SLE:n luokittelukriteerit EULAR/ACR (European League Against Rheuma-
tism/the American College of Rheumatoly) 2019

Kliiniset osa-alueet Pisteet Immunologiset osa-alueet Pisteet
Yleisoireet Antifosfolipidi vasta-aineet
Kuume 2 Antikardiolipiini IgG > 40 tai beta2- 2

goykoproteiini-1-1gG > 40 yks tai
lupusantikoagulantti pos

Hematologiset I6ydokset Komplementtiloydokset

Leukopenia B8 Pieni C3- tai C4-pitoisuus B
Trombosytopenia 4 pienet c3 ja C4-pitoisuudet 4
Autoimmuuni hemolyysi 4

Neuropsykiatriset loydokset Erittdin spesifiset vasta-aineet
Delirium 2 dsDNA-vasta-aineita 6
Psykoosi B8 Sm-vasta-aineita 6
Epileptinen kohtaus

lholdydokset

Ei-arpeuttava alopesia 2

Suuhaavaumat 2

Subakuutti kutaani tai diskoidi 4

lupus

Akuutti kutaani lupus 6

Serosiitit

Keuhko- tai sydanpussin 5

nestekertyma

Akuutti perikardiitti 6

Nivelldydokset

Niveltulehdus > 2 nivelessa 6
tai arkuus > 2 nivelessa ja >

30 min kestava aamujaykkyys

Munuaisloydokset

Proteinuria > 0,5 g/24 tuntia 4
Luokan Il tai VV lupusnefriitti 8
Luokan [l tai IV lupusnefriitti 10

Luokittelun periaatteet

Potilaalla tulee olla tumavasta-aineita > 1:80 titterilla (Hep2- tai vastaavalla testilld)

Loydoksia ei selita muu sairaus

Kriteerin esiintyminen lasketaan mukaan vain yhdessa kohdassa saman osa-alueen sisalld, mukaan laske-
taan suurimmat pisteet

Mukana tulee olla pisteita vahintadan yhdelta kliiniselta osa-alueelta

Luokittelukriteerit tayttyvat, jos potilas saa lisaksi > 10 pistetta
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sairauden tiivistd seurantaa ja hoitoa (8).
Hydroksiklorokiinihoitoa jatketaan raskau-
den jaimetyksen ajan.

SLE:n monimuotoisuus haastaa uusien
hoitojen kehittdmistd. SLE lddketutkimuk-
seteivit ole olleet samanlaista voittokulkua
kuin joissain muissa reumasairauksissa.
Hyvin erilaisiin vaikutusmekanismeihin pe-
rustuvia uusia lddkkeitd, kuten anifrolumab
ja voclosopriini, on kuitenkin viime vuosi-
nasaatu SLE potilaiden kdyttoon. Vaikeita,
hoidolleresitenssejd tapauksia on hoidettu
kantasolusiirroilla ja varhaisissa tutkimuk-
sissa CAR-T soluhoidolla on pédsty 1d4k-
keettomadn remissioon (9). SLE:n hoidos-
sa on edelleen lukuisia haasteita, mutta
nykydin sairauden patogeneesi tunnetaan
paremmin, sairaus voidaan tunnistaa aiem-
min ja kdytdssd on entistd tehokkaampia ja
turvallisempia lddkehoitoja.
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