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Raudir ulfar (Systemic lupus erythematosus) er sjaldgaefur sjukdémur i bérnum og unglingum. Einkenni sjukdémsins i bérnum eru oft almenn og 6ljés

i fyrstu. Pvi parf laeknum ad hugkvaemast moguleikinn 4 raudum dlfum an mikilla sértaekra einkenna. Akjésanlegt er ad hefija medferd sem fyrst til ad
koma i veg fyrir eda seinka alvarlegum fylgikvillum sjikdémsins. [ pessu tilfelli verdur farid yfir sjtikrasdgu ungs drengs sem kom & bradaméttoku Barna-
spitala Hringsins vegna lidverkja, eitlastaekkana og slappleika. Farid verdur medal annars yfir faraldsfraedi, greiningarskilmerki, medferd og horfur barna
sem greinast med rauda ulfa.
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Tilfelli

Sextdn ara drengur af speenskum uppruna (moédir er
speensk) kom a brdadamoéttoku Barnaspitala Hringsins
vegna verkjar { vinstri 6x1. Hann hafdi auk pess fundid
fyrir vaxandi slappleika i prjar vikur sem nadi hamarki
viku fyrir komu. Matarlyst var litil en hann drakk vel
af vokva. Drengurinn hafdi 1ést undanfarid um fjogur
kg. Hann svitnadi talsvert og pa helst ad néttu til. Auk
pess kvartadi hann um vaega verki vid djipa innondun
vinstra megin i brjéstkassa.

[ heilsufarssdgu kom fram ad drengurinn hafdi verid
med fjolkerfa barnalidagigt (systemic juvenile idiopathic
arthritis, SJIA). Hann nadi sér ad fullu og hafdi ekki verio
& medferd sidan hann var 10 4ra.

Vid skodun var drengurinn foélleitur og preytulegur
en alls ekki bradveikindalegur. Pad voru engin syking-
armerki og var hann hitalaus. Hann var grannvaxinn og
vog 54 kg. Lifsmork voru edlileg.

Eitlar voru preifanlegir undir kjalkabérdum beggja
vegna og eitlakedjur beedi framan og aftan vio hofuo-
vendi (1. m. sternocleidomastoideus). Ad auki voru eitlar
ofan vidbeins og litill eitill { heegri holhoénd. Ekki var
heaegt ad preifa milta en sma eitlasteekkanir fundust {
néra. Eymsli voru vid preifingu yfir lifrarstad. Ekki var
ad merkja eymsli 1 6x1, hvorki vid hreyfingar né preif-
ingu. Lungnahlustun var hrein. Eistu voru edlilega pétt
og ekki ad finna hnita.

Rannsoknir

Blédprufur

Hvit blédkorn voru 2,6x10°/L  (vidmidunargildi
4-10,5x10°), bl6draudi var 99 g/L (vidmid 134-171 g/L)
og bl6dflogur 105x1010°/L (vidmid 150-400x10°). Onnur
gildi bl6dhags voru edlileg. Sokk maeldist 99 mm/klst
(viomid <15 mm/klst) og CRP var edlilegt, 8 mg/L.
Kreatinin meeldist 94 pmol/L (vidmid 60-100 pmol/L).
Gildi fyrir lifrarprof, jarn, jirnbindigetu og ferritin voru
edlileg. Bl60solt voru ekki meeld vid fyrstu komu.

buvagrannsokn

Magn préteina var hekkad og albimin/kreatinin-
hlutfall aukid. Bl6d var til stadar. Vid smésjarskodun
saust piplufrumur, kornadar afsteypur og teikn um
raudblédkornaafsteypur.

Myndrannséknir

Réntgenmynd af lungum var edlileg.
Télvusneidomynd af brj6stkassa og kvid syndi eitla-

steekkanir 1 holhondum, midmeeti, aftanskinubili (1.

retroperitoneum) og garnahengi. Bedi lifur og milta

reyndust steekkud. Einnig méatti merkja orlitinn vokva

i gollurshiisi, hlidleegt vid haegri slegil.

Uppvinnsla og medferd

Liklegasta greiningin vid komu var eitilfrumukrabba-
mein. Til dlita komu einnig ymsar sykingar og endur-
koma 4 SJIA.

Eftir fyrstu blodrannsoknir (sja ad ofan) fér dreng-
urinn heim og frekari rannséknir fyrirhugadar tveim-
ur dogum sidar. Hann fékk dvisad Naproxen-toflum,
500 mg x2 vegna verkja { 6xL.

Vid neestu komu tveimur dégum sidar var gerd
beinmergsastunga sem reyndist edlileg. Nyjar bl6d-
prufur leiddu i lj6s ad hann var med kaliumofgnoétt
(hyperkalemia) 5,8 meq/L (vidmid 3,5-5 meq/L), kreat-
inin var nd 175 pymol/L (vidmid 60-100 pmol/L) og
pvagsyra 665 pmol/L  (vidmid 230-480 pmol/L).
Drengurinn var pé lagdur inn til frekari rannsékna og
medferdar vegna skertrar nyrnastarfsemi.

Nidurstodur métefnameelinga gegn ymsum veirum
i sermi, peirra 4 medal cytomegalovirus og Epstein-
Barr virus, voru neikveedar. Eitlasteekkanir, lifrar- og
miltissteekkanir byggdust pvi ekki & sykingum af
voldum pessara veira.

Gigtarpréf syndu heekkun & ANA, ENA, anti-Sm,
anti-SSA, anti-SSB, anti-dsDNA og leekkun & komple-
mentum C3, C4 og CH50. IgG var heekkad sem og IgG
undirflokkarnir IgG1 og IgG4.
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Tafla I. Greiningarskilmerki fyrir rauda ulfa (SLE),

Greiningarskilmerki Skilgreining

Kinnbeinautbrot Rodi, flatur eda upphleyptur, yfir kinnbeinum, hlifir

oftast nef- og varafellingum.

Hellurodautbrot Upphaekkadur rodi i flekkjum med keratiniserudu
hreistri og stiflun & harsekkjum, getur leitt til

érmyndunar.

Utbrot & hid eftir solarljés, haft eftir sjiklingi eda
vid skodun hja laekni.

Vidkvaemni fyrir ljési

Sar i munni Sar i munni eda koki, venjulega sarsaukalaus.

Lidbodlgur Tveir eda fleiri lidir, einkennist af eymslum, bolgu
og vokvasofnun.

Fleidru og Fleidrubdlga - sannfaerandi saga um

gollurshusbolga fleidrubdlgulikan verk, nuddhljéd

eda synt fram & vokvasofnun.
EDA

Gollurshusbolga - sést 4 EKG, nuddhljéd vid
hlustun eda synt fram & vokvasofnun.

Nyrnasjukdémur Vidvarandi préteinmiga >0,5 gromm & dag eda >

3+ & pvagstixi.
EDA

Afsteypur i pvagi, geta verid raudkorna, blédrauda,
kornlaga, sivalningslaga eda blandadar.

Taugasjukdémur Flog - an pess ad pad sé af voldum lyfja eda
efnaskiptabrenglunar, s.s. keténsyringar,

elektrélytabrenglunar eda tremiu.
EDA

Gedrof - an pess ad pad sé af voldum lyfja
eda efnaskiptabrenglunar, s.s. keténsyringar,
elektrélytabrenglunar eda tremiu.

Blédmeinasjukdémur Raudkornarofsblodleysi med netfrumuaukningu.
EDA

Hvitkornafaed - <4,000/mm? i tveimur maelingum.
EDA

Eitilfrumufaed - <1,500/mm? i tveimur maelingum.

EDA

Bl6&flogufaed - <100.000/mm? an pess ad sé
haegt ad utskyra med lyfjanotkun.

Onaemissjukdémur Anti-DNA - métefni gegn eigin DNA i éedlilegu
magni.
EDA
Anti-SM - métefni gegn Sm kjarnavidteeki.
EDA
Motefni gegn antiphospholipid med:

1. éedlilegu magni af IgG eda IgM
anticardiolipin métefnum i sermi,

2. jakveedu prof fyrir lupus anticoagulant eftir
stadladri meeliadferd,

3. falskt jakveedu sarasottarprofi i sex manudi.

Jakvaett ANA-motefni Oedlilegt magn af antinuclear métefnum an pess

ad haegt sé ad utskyra pad med lyfjanotkun.
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Nidurstodur vefjarannséknar frd nyra syndu dreifdar gaukla-
boélgur. Eftir flirskinslitun var ttlit peirra talid samrymast gaukla-
boélgum af voldum raudra ulfa af gradu IV.

Pegar par var komid sogu la greiningin fyrir. Medferd sem
jok ttskilnad kaliums (Resonium®) leidrétti kaliumofgnétt fljott.
Gauklabdlga var medhondlud med hdum steraskommtum.

Greiningarskilmerki raudra tulfa sem drengurinn uppfyllti
voru feekkun a hvitum blédkornum, nyrnabilun, gollurshisbélga,
sjalfsmoétefni med jakvedum ANA, anti-DNA, anti-Sm (tafla I).!

Hann var utskrifadur skommu eftir greiningu og var éneemis-
beelandi medferd hafin med hdum skéommtum af sterum (90 mg
prednisélon daglega) 1 fjorar vikur. I kjolfarid voru steraskammt-
arnir leekkadir 4 fjérum vikum og tekur drengurinn enn 5 mg af
prednisélon annan hvern dag dsamt mycophenolate mofetil (Cell-
Cept®) 1000 mg tvisvar 4 dag. Med pessari medferd hefur nadst ad
halda sjukdémnum i skefjum.

Umraedur

Raudir ulfar (SLE) er sjaldgeefur sjukdémur medal barna. Algengi
SLE hja 6llum aldurshépum er 50-100/100.000 og af peim greinast
15-20% sem born eda unglingar.? Algengi eda nygengi er pvi midur
ekki pekkt hja bérnum og unglingum & fslandi. Pessar télur eru
fra Bandarikjunum.

Greining barna med SLE er oft gerd um 12-14 ara aldur, stilk-
ur eru i 3-5 sinnum meiri aheettu.® Fyrstu einkenni barna eru
oft 6sérteek, svo sem preyta, bein- og vodvaverkir, kraftleysi og
pyngdartap. Hudutbrot, sérstaklega kinnbeinattbrot (Malar rash)
i andliti 4samt lidverkjum er helsta birtingarform sjikdémsins.
Sjaldgeefara er ad sjikdémurinn leggist 4 nyru, midtaugakerfi og
bl6dmyndandi vef.?

Blodprufur sem stydja greiningu eru medal annars haekkad
sokk og lagt eda edlilegt CRP, oft med feekkun a hvitum bléo-
kornum. Onzemisfreedilegar rannsoknir syna oftast jakveett ANA
(70%). Jakveett anti-dsDNA (90%) og anti-Sm sjalfsmoétefni eru
mjog sértek fyrir SLE. Einnig er heegt ad meela lupus anticoagul-
ant (29%) og anticardiolipin antibodies (47%) i bl60i.?

 tilfellinu sem hér er lyst eru 6sértack einkenni til stadar eins
og oft er hja bérnum og unglingum, slappleiki, pyngdartap, lystar-
leysi og neetursviti. Pessi einkenni eru oft almenn og 6ljos en geta
verid merki um alvarlegan blédmeinasjiikdém. Oft er adeins um
slappleika, pyngdartap og lystarleysi ad reeda og getur greining
tafist par sem punglyndi, dtroskun eda sipreytufar (chronic fatigue
syndrome) er ofar 4 mismunagreiningalistanum.? T pessu tilfelli eru
pad einnig eitlasteekkanir sem afvegaleida i fyrstu en peim hefur
p6 verid lyst 1 allt ad 15% tilfella sem upphafseinkenni SLE, en pa
oftast samhlida fravikum 1 bl6dprufunidurstodum.*

Horfur barna med SLE hafa batnad verulega & sidustu aratug-
um med tilkomu nyrra lyfja og meiri pekkingu & sjukdémnum.’
Danarhlutfall er sjaldan heerra en 10% eftir 10 ar med sjiikdéminn.
Helstu dédnarorsakir eru sykingar vegna éneemisbaelandi medferd-
ar og med beettri lifun einnig sidkomnir hjarta- og sedasjikdomar.
Ekki er munur & kyni og kynpeetti hvad vardar ttkomu.’

Medferd vid SLE hja bérnum og unglingum er sérstaklega erfid
og markmid hennar pripeett: Halda sjukdémsvirkninni i skefjum,
fa g6da medferdarheldni og koma i veg fyrir skada af voldum
lyfjaaukaverkana. Helsta medferdin eru hdskammtabarksterar og
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barf pa ad hafa sérstaklega i huga hamlandi ahrif peirra 4 voxt og
proska. Likamlegar aukaverkanir, svo sem offita, seinkadur kyn-
proski, vaxtarseinkun, hiidslit og oflodna (hirsutism), setja strik {
reikninginn hvad vardar medferdarheldni og pa sér 1 lagi hja ung-
lingum.?

Onnur énemisbeelandi lyf sem eru notud medal annars til ad
minnka porf &4 sterum eru cyclophosphamide og mycophenolate
mofetil (CellCept®). { dag er verid ad skoda marga lyfjaflokka med
Onemismotandi eda hamlandi dhrif til medhondlunar 4 SLE, sem
deemi ma nefna lyf sem beint er ad B-frumum, T-frumum, komple-
ment kerfi og cytokin kerfi.?

Eins og sja ma er margt sem parf ad hafa i huga vid greiningu
4 SLE hjd bérnum. I ofandlag vid mikla og erfida medferd beetast
unglingsarin og proski einstaklingsins. Lidan drengsins i pessu

tilfelli er batnandi, hann parf enn 4 medferd ad halda en vonandi
neest sjikdomshlé fyrr en varir.

Eins og tilfellid synir getur birting SLE-sjikdéms verid limsk,
ekki sist hja bornum. Hafa parf sjalfsonemissjikdéma i huga sem
mismunagreiningar vid grun um illkynja sjtikdéma eda sykingar.
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ENGLISH SUMMARY

Cry wolf

Sigurdsson GV, Haraldsson A, Kristinsson JR

Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is an uncommon disease in children and adolescents but far from being unknown. The disease’s symptoms are
often non-specific and vague at first and clinicians must suspect SLE without the more specific symptoms. Treatment should be initiated as soon as

possible to delay or prevent serious complications. This case demonstrates the history of a young boy who needed medical attention at the Children’s
Hospital of Iceland because of joint pain, swollen lymph nodes and fatigue. The epidemiology, diagnostic criteria, treatment and prognosis of children

diagnosed with SLE are reviewed.
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