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There are major uncertainties concerning the frequency of juvenile systemic lupus erythematosus in the 
different populations in the world. The incidence is reported to be between 0.36 and 0.9/1,00,000 per year. 
However, there exist great differences between different ethnic populations. The frequency is particularly 
high in African blacks and some Asian populations, and least frequent in white Caucasians. The disease is 
very infrequent before the age of 5. The great majority gets the disease after the age of 8, median age about 
12 years. There is a female overrepresentation, most prominent in the older age group. The risk of early 
death has decreased significantly during the latest 40-50 years. Published data from the 1950s and 1960s 
yields 5-year survival rates of only 17.5 to 60%. Five- and 10 years survival rates are now approaching 
100% and 90%. How it will turn out after 20, 30, 40 and 50 years of disease is unknown. Severe kidney af-
fection, particularly grade 4 or 5 glomerulonephritis is historically most closely associated with early death. 
But also CNS disease, high general disease activity, severe infection and low social status increase the risk. 
The risk of severe infection, sepsis, seems to parallel the increase of effective treatment. Irreversible organ 
damage in different organs also seems to have increased in the latest decade, and might be associated with 
increasing survival, often as a result of more aggressive medical treatment. 
 
 
 

JSLE er en kronisk, fluktuerende, autoimmun, fler-
organsykdom av ukjent årsak. Den kjennetegnes ved at 
det opptrer betennelse av blodkar og bindevev i en 
rekke organer med varierende lokalisering og alvorlig-
hetsgrad. Positiv ANA er nesten alltid til stede, mens 
positiv nativt anti-DNA og SM-antigen har høy spesi-
fisitet for sykdommen. 
 
 
KLASSIFIKASJON 
 
ACR-kriteria 1982 (1)  
• Sommerfuglutslett 
• Discoid lupus utslett 
• Fotosensibilitet 
• Slimhinnesår, munn eller nese 
• Ikke erosiv eller deformerende artritt (2 eller flere 

ledd) 
• Nefritt (proteinuri > 0,5 g/24h og/eller kornede eller 

erytrocyttsylindere) 
• Krampe og/eller psykose 
• Pleuritt eller pericarditt 
• Cytopeni (hemolytisk anemi, og/eller leukopeni 

og/eller lymfopeni og/eller trombocytopeni 
• Positiv nativt DNA eller SM og/eller positiv Le-test 
• Positiv ANA 
 
ACR Modifisert 1997 (2)  
• Sommerfuglutslett 
• Discoid lupus utslett 
• Fotosensibilitet 
• Slimhinnesår, munn eller nese 

• Ikke erosiv eller deformerende artritt (2 eller flere 
ledd) 

• Nefritt (proteinuri > 0,5 g/24h og/eller kornede eller 
erytrocyttsylindere) 

• Krampe og/eller psykose 
• Pleuritt eller pericarditt 
• Cytopeni (hemolytisk anemi, og/eller leukopeni 

og/eller lymfopeni og/eller trombocytopeni 
• Positiv nativt DNA eller SM og/eller positiv 

antifosfolipid-antistoff: IgG eller IgM, lupus 
antikoagulant og/eller falsk positiv serologisk syfilis 
test > 6 måneder 

• Positiv ANA 
 
Klassifiseringskriteriene er ment å brukes på pasienter 
som allerede har fått stilt diagnosen SLE. ACR modi-
fiserte kriterier anbefales brukt. I mangel på definerte 
diagnosekriterier blir klassifikasjonskriteriene imidler-
tid også ofte brukt som dette. Evaluering av ACR 1982 
kriteriene hos barn har vist 96% sensitivitet og 100% 
spesifisitet ved tilstedeværelse av 4 av 11 kriterier (3). 
 
 
INSIDENS OG PREVALENS 
 
Det finnes sparsomt med data om insidens og preva-
lens av SLE hos barn. 
 
Insidens  
I en undersøkelse fra sørlige Sverige i perioden 1981-
1986 rapporteres det om en insidens pr. år i alders-
gruppen under 15 år på 0,4 pr. 100.000 barn (4). Stu-
dier i Canada indikerer en årlig insidens pr. 100.000 
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barn på 0,36 (5) og i Finland på 0,37 og 0,9 (6,7). Fra 
Japan er det rapportert en insidens på 0,47 (8). Den ka-
nadiske studien (5) kan være den mest pålitelige fordi 
alle pasienter som ble innlemmet i aktuelle register 
hadde på forhånd blitt vurdert og diagnose verifisert av 
barnerevmatolog (9). Lilleby et al. (10) registrerte fra 
1980 til 2002 til sammen 77 nye pasienter med SLE i 
Norge. Dette tilsvarer 3,5 nye tilfeller pr. år eller 
0,39/100 000 pr. år. 
 De fleste undersøkelser hos voksne med SLE viser 
en høyere insidens hos mørkhudede og asiater enn hos 
hvite. Tidligere undersøkelser av barn med SLE har 
indikert det samme (11-13). 
 
Prevalens  
Lehman rapporterer at preliminære estimater for pre-
valens blant jenter i ulike etniske grupperinger i alders-
gruppen 10-18 år i USA er som følger: asiater 31, 
svarte 20, ”hispanics” 13 og hvite 4/100.000 (14). Fra 
barnerevmatologiske sykdomsregistre i Canada, Stor-
britannia og USA og rapporteres det om at SLE utgjør 
henholdsvis < 1%, 1,5-3% og 4,5% av pasientene (5, 
15,16). 
 
KJØNNSFORDELING 
 
De fleste studier har rapportert om overvekt av jenter, 
4-5:1, ved sykdomsdebut i aldersgruppen > 10 år, men 
liten kjønnsforskjell under 10 år (17,18). Imidlertid ble 
det i en større studie av JSLE ikke funnet noen signi-
fikant kjønnsforskjell ved sykdomsdebut verken under 
eller over 10 år (19). 
 
SYKDOMSDEBUT 
 
I retrospektive undersøkelser fra Frankrike og Canada 
rapporteres det om median debut av JSLE på 12 år, og 
med sykdomsdebut hos de aller fleste fra 8 år og opp-
over. Sykdommen er meget sjelden før 5 år (20-22). 
Det er estimert at 15-20% av pasienter med SLE debu-
terer før 16 års alder (23). 
 
GENETIKK 
 
Kunnskapen her er i stor grad basert på undersøkelser 
hos voksne med SLE. 
 
PROGNOSE/MORTALITET 
 
Risiko for tidlig død på grunn av sykdommen har bed-
ret seg betydelig de siste tiårene. Mens publiserte data 
fra 1950-1960-årene opererer med 5 års overlevelse-
rate på 17,5-69% viser undersøkelser fra 1980 og 1990 
årene en 5 og 10 års overlevelserate på henholdsvis 
59-93% og 28-86% (24). Rapporter etter tusenårskiftet 
indikerer at 5 års overlevelse nå nærmer seg 100% og 
10 års overlevelse nær 90% (25,26). Miettunen et al. 
(25) rapportere om 100% overlevelse hos 51 pasienter 
med juvenil SLE etter 5 år og 85,5% overlevelse etter 
10 år. Femten av disse var hvite, de resterende asiater 
eller annen etnisk bakgrunn. Ingen afrikanere. I mot-
setning til de fleste tidligere studier rapporterte de 

ingen assosiasjon med kjønn eller etnisk bakgrunn når 
det gjaldt morbiditet eller mortalitet. Lilleby et al. (10) 
fant at 4 av 77 pasienter var døde etter 2-20 års opp-
følgning. 
 Historisk sett har alvorlig nyreaffeksjon gitt størst 
risiko for tidlig død, men også CNS-affeksjon, generell 
høy sykdomsaktivitet, alvorlige infeksjoner og lav 
sosialstatus øker risikoen. Hagelberg et al. (27) har i en 
retrospektiv undersøkelse undersøkt hvordan nyre-
affeksjon påvirker morbiditet og mortalitet hos 66 ka-
nadiske barn med biopsiverifisert nefritt. Blant pasien-
ter med diffus glomerulonefritt, WHO klasse 4 nefritt, 
de fleste behandlet med azathioprin eller cyclofosfa-
mid, var 10 og 19 års mortalitetsrate på 9% og 12%. 
Hvite kaukasier hadde bedre prognose enn ikke-
kaukasier. For 15 pasienter med ren mesangial nefritt, 
WHO klasse 2, og 8 pasienter med fokal segmental 
eller fokal proliferativ nefritt, WHO klasse 3, var det 
ingen dødsfall ved follow-up på inntil 21 år, gjennom-
snittlig 11 år. Det siste 10-året er imidlertid sepsis 
rapportert å erstatte nyresvikt som viktigste dødsårsak 
(28). En årsak til dette kan være mer aggressiv immu-
nosuppressiv behandling. 
 De seneste 10 årene har skade (”organ damage”) 
kommet mer i sentrum. ”Organ damage” er definert 
som irreversibel forandring i organsystem som har 
vært til stede i mer enn seks måneder, og er rapportert 
hos 50,5-61% av pasientene (25,29-31). Lilleby et al. 
(10) rapporterte organ damage hos 61% av 71 pasien-
ter med gjennomsnittlig sykdomsvarighet på 10,8 år. 
De hyppigste skadeområdene var CNS (nevropsykiat-
riske symptomer og funn), nyrer og muskelskjelett-
apparatet. Hypertensjon, lang sykdomsvarighet og 
bruk av cyclofosfamid hadde høyest assosiasjon til 
skade. Økende overlevelse er trolig en viktig grunn til 
at man observer slik høy frekvens av skade det siste 
10-året. 
 
 
KONKLUSJON 
 
Insidens og prevalens av juvenil SLE er usikker. I de 
fleste studier rapporteres det en insidens på mellom 
0,36 og 0,4 pr. 100.000 barn/år. Sykdommen opptrer 
sjelden før 5 års alder. De fleste får sykdommen fra 8 
år og oppover, median ca. 12 år. Det er overvekt av 
jenter, mest uttalt i den eldre aldersgruppen. Risiko for 
tidlig død på grunn av sykdommen har sunket vesent-
lig de siste 40-50 årene. På 50-60 tallet rapporteres det 
om 5 års overlevelserate på 17,5-60%. Fem og 10 års 
overlevelserate nærmer seg nå 100% og 90%. Hvordan 
situasjonen vil være etter 20, 30, 40, 50 års sykdom i 
forhold til den vanlige populasjon vites ikke. Alvorlig 
nyreaffeksjon har historisk gitt størst risiko for tidlig 
død, men også CNS-affeksjon, generell høy sykdoms-
aktivitet, alvorlige infeksjoner og lav sosialstatus øker 
risikoen. Risiko for alvorlige infeksjoner synes å ha 
øket i takt med effektiv medisinsk behandling. Varige 
skader etter sykdom i ulike organsystemer synes å ha 
øket, og kan ha sammenheng med økende overlevelse 
ofte etter aggressiv medisinsk behandling. 
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