Bilaga A

EULAR & ACR:s klassifikationskriterier for systemisk lupus erythematosus fran 2019 (minst 10
poding kréivs for diagnos)*

Ingangskriterium: Positiv ANA med immunflorescens i titer 1: 20
{ofternaotivt titer motsvarande grans for positive test lokal t;

immunflorescens [HEp2-cell ar] rekommenderas)

Domadn:
b énswmatom

Manifestationflabfynd: Poiingvikt:

Feber

2

Definition:

Kroppstermperatur =383°C

Remotologi

Leukopeni

Meurogsukiobh

Trombooytopeni
Hermolytisk anemi

Delirium

3
4
4

Partikelkoncentration <4.000fmm®

Partikelkonoe ntration <100.000/rmrm®

Pavisad hemalys, exv. genam retikulooytos, | 3t haptoglobin, stegrat bilirubin
eller |aktat dehydrogenas / KOMMBMAATION med positivi Coombs test

Mk ok U tian

Psykos

Krarmper
Aloped

karaktiriseras ay: 1) forandrad medvetandegrad eller vakenhet med nedsatt férméga
till fokus; 2) symptormutvedding dwer timmmartill <2 degar; 3) symtomvariationer

dwer tid, 41 antingen 4a) akut/subakut farandring av kognition [t ex. minnesstérming
eller desarientering) eller 4b) beteendeféréndring awseende humér eller affektion
(t.ex. rastldsheteller férandrad dygnsrytm)

Karaktiriseras av; 1) vanf drest3llningar med/utan halludnationer samt 2] f ranaro

av delirium

Primart generaliserat anfall eller partiel It/ okal anfall

Serosa

Oralasar
Subkutan,/diskoid LE

Akut kutan LE

Serosal utgjutning

ECR S ST |

Ike-arrbildande alopeci observerat av | akare alt. via fotografi

Oralasar ohserverade av en | &kare alt. via fotografi

Subakut kutan LE observerat av | akare ellerviafotografi: Ringformad eller
papulosquarous (psoriasiform ) kutant utslag, vanligen utldst av Uy-ljus. Om

hudbiopsi utfars maste typiskaf arandringarf éreligea (intedf aswvakuolér dermatit
bestdende av en perivaskular lymf ohi stiooeti skinfiltration, ofta med mudn observerat)
CLIER

Discoid LE observerat aw [8kare eller via fotografi: Erytematdsauthreddakutanalesioner
med sekundara farandringar ay atrof isk arrbil dnirg, dyspigmentering, oftafollikular
hyperkeratosfpluggning (skalpen], vilket leder till &rrbildnirg aloped i hérbotten. Om
hudbiopsi utfars maste typiskafarandringar finnas (interfas vakool & dermatit best3ende
ay ett perivaskulart ach,/eller néra lymfohistiooeti skt infiltrat. | harbotten kan follikolara
keratinproppar ses. | lAngvarigalesioner kan rmud nutf &llnirg farekommal
Fjarilsexantern observerat av | dkare eller via fotografi: Om hodbiopsi otfars maste
typiskafarandringarfinnas (intefas vakuol & dermatit bestdende av perivaskulart
Iyrfohistiooytiskt infiltrat, oftamed mudn observerat, Perivaskulart neutrofilt infiltrat
kan fareliggavid kort symptomduration).

Radiologiskt bevis kréws (exy. ultrdjud, réntzen, DT, MR) av pleural och/eller

Muskefostele taf

Akut perikardit

Ledengagemang

perikardiell utgjutning

Iinst 2 av féljande: 1) perikardiell bréstsmarta (vanligtvis skarp, f érvérrad vid
inspiration, farbatrad genam fram 2t utning, 2) Gridningsljud wid auskulaion, 3] EKG
rmed ny utbredd $T-hajning odh/eller sankt PQ-stradka, 41 ny ellerfdrsamrad perikardiell
utgjutning wid radiologi (exw. ultraljud, réntgen, OT, MR

Antingen: 1) synovit som involverar 2 till flera leder med swullnad eller utgjutning

Muror

Proteinuri =0, Sgran,24h

ELLER 2] émhet i tvd till flera leder och minst 30min morgonste | het

Proteinuri >0,5gramy/dygnvid 2 timmars urinsamling eller

Fosfolipidm Bkropaar

Membrands nefrit eller
klassil enl. ISM/RPS

Proliferativ nefrit (Klass 111
eller I¥] enl. ISN/RPS

aCl, af 2GRl alt. pos LA-test

10

rmotsyarande U-protein/kre atinin kvot

Kass Il: Wesangiel| proliferativ SLE nefrit: ren mesangiell hypercellularitet eller
riesargiell matrisutyidgning med ljusmikroskopi ach mesangiella imrmundepositioner.
Ett fatal isolerade subepitelial = eller subendoteliala depositioner kan sesiimmur-
fluorescensellermed elektronmikroskopi, dodkej med ljusmikraskopi

Klass V: MernbranisSLE- nefrit: globalaeller segmentala subepitelialaimmunde positioner
eller morfologiskarester ses med ljusmikroskopi och via immunfluorescens odny'eller
elektron mikroskopi, noteras eventuellt &ven mesangiala avvikelser

Klass I: Fokal SLE-nefrit: aktiv eller inaktivfokal, segmerntd eller globd endolapillar
eller extrakapillar glomerulonefrit sorm inyolverar <50% av allaglomeruli, typiskt med
fokalasubendatelizlaimmundepositioner, med eller utan mesangiala féréndringar

Klass W DiffusSLE- nefrit: aktiv ellerinaktiv diffus, segmentell ellerglobal endokapillar
eller extrakapill ar glomerulonefrit sorm inyolverar 2502 av allaglomeruli, vanligtvis

ried diffusasubendateliala imrundepositioner, med eller utan mesargialaférandringar.
Dennaklassinkluderar de med diffusa sk wire loops-depositioner, men med liten
elleringenglomerularproliferation

Antikardioli pin-antikrappar (lga, 126 ellerlghl i medel till hég nivé motsyarande =992

Fovmpleiment

LE&t caeller

percentilen ELLER positiva anti-p2-glykoprotein-| antikroppar(lga, lgGeller Iigh) eller
positivt test fér lupus antikosgulans

(3 ELLER C4 under normalgransyid analys

SLE-specifika

L&t CHach ¢4
Anti-dsDN A

Edde 5 0OCH G4 under respeltive normalgrans vid analys

Antikroppar mot dsOMA och fellerSmith [5m) analyserade med metod som har en 29006

outoon ikropoor

Anti-srith

o | B |

spedficitet férSLE, inkluderande relevartasjukdormskontraller

* Endast den hogsta poangen inom varje doman raknas.
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