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OLGU

15 yas kiz hasta
Sikayet: Sag el bilek agrisi, ylizde kizariklik

Bilinen hastaligi olmayan kiz hasta basvurusundan 1 ay
once sag el bileginde agri sikayeti ile Ortopedi
Klinigine bagvuruyor. Hastaya oral antibiyotik tedavisi
baslanip bir hafta sonra poliklinik kontroli oneriliyor.

Eklem agrisi devam eden hasta 1 hafta sonra FTR
klinigine bagvuruyor. Hastaya NSATIT ve steroid
tedavisi baglaniyor.



OLGU

Basvurusundan 10 giin sonra eklem agrilari devam
etmekle beraber her iki yanaginda kelebek kanad:
seklinde kirmizi dékiintileri baslamis.

1 gtin 6nce her iki el parmaklari ve avug iginde kirmizi,
agrili makdiler dokintu ¢ikmis.

Hastanin 10 gilinde 7 kg kilo kaybi mevcut.

Mevcut sikayetlerine bulanti ve kusma da eklenmesi
Uzerine hasta dis merkeze bagvuruyor.



Olgu

Bakilan tetkiklerinde :

HB:10.4 gr/dl (12-16 gr/dl)
PLT:114.000/ml (172-380)
WBC(C:2850/ml (3460-10400)

NEU: 1690/ml (1400-7300)

LYM: 970/ml (1000-3100)
Sedimentasyon:88 mm/h (<15)

CRP: 18 mg/I (<5)

Periferik yayma: Atipik hiicre izlenmedi.
Tit: +2 kan. Idrar mikroskopisinde 42 eritrosit saptand..
Direkt Coombs: pozitif

C3: 0.4 gr/dl (0.9-1.8)

C4: 0.04 gr/dl (0.1-0.4)



Olgu

Ozgecgmis:

Prenatal : Ozellik yok
Natal :40 GH C/S ile
3500 gr dogmus.
Postnatal : Fototerapi
oykdsu yok.

Asilari Saglik Bakanlig
Asi takvimine uygun
yapilmis.

Soygecmis:
Anne 43 yas,
sag/saglikli

Baba 48 yas,
sag/saglikli

Anne baba arasinda
akrabalik yok.

1.Cocuk : 20 yas kiz,
sag / saglikli

2.Cocuk: Hastamiz



Fizik muayene

Genel durum iyi. Biling agik, aktif, cevreyle ilgili.

Deri: Her iki yanakta malar ras, el parmaklarinda ve
avug iginde makuler, agrili, kirmizi dokintd.

Gozler: IR++/++Pupiller izokorik.G6z hareketleri her
yone hareketli.

KBB: OF dogal, LAP yok.

Solunum: Dinlemekle ral (—a ronkis (-) Her iki
hemitoraks solunuma esit katiliyor.

KVS: S1+ S2+ Ek ses yok. Ufirim yok.

Batin: Epigastrik hassasiyeti mevcut.Defans Rebaund
yok.Organomegali yok.

Nérolojik muayenesi dogal. Duyu ve motor defisiti yok.



Patolojik bulgular

1 aydir devam eden eklem agrisi

10 gundur baslayan her iki yanakta malar ras, el parmaklarinda ve avug
icinde makuler, agrili ,kirmizi dokintd, karin agrisi, kusma

HB:10.4 gr/dl (12-16 gr/dl)
PLT:114.000/ml (172-380)
WBC:2850/ml (3460-10400)
NEU: 1690/ml (1400-7300)
LYM: 970/ml (1000-3100)
Sedimentasyon:88 mm/h (<15)
CRP: 18 mg/I (<5)

Direkt Coombs : pozitif

C3:0.4 gr/dl (1)

C4:0.04 gr/dl (1)



On tanilariniz?



Laboratuvar

WBC - 2,88 x1073/uL
NEU - 1,780 x1073/uL

YM - 0,840 x1073/uL
HGB - 11,00 g/dL

PLT - 109 x1073/uLZ
CRP-40,12 mg
Sedimentasyon - 60 mm/h
Direkt Coombs: Pozitif

Periferik yayma: %50 PNL. %42 Lenfosit. % 6
Monosit. % 2 Eozinofil. Atipik hlicre izlenmed..




Klinik

Hastanin ileri takibi i¢cin Cocuk Romatoloji servisine
SLE 6n tanisi ile yatigi yapildi.

Otoimmin hemolitik anemi ve trombositopenisi olmasi
sebebiyle hastayalgr/kg IVIG tedavisi baslandi.

Yatiginin 1. giiniinde Metilprednizolon 2 mg/kg/giin IV
tedavi baslandi, takibinde klinik durumu ve
laboratuvari goz oninde bulundurularak 3 giin 30
mg/kg/giin pulse dozundan Metilprednizolon IV
verildi. Sonrasinda 2 mg/kg/gtin olacak sekilde
Metilprednizolon tedavisine devam edildi.

Gorme alani muayenesi yapildi; sag ve sol goz normal
limitlerde olan hastaya Plaquenil 1x200 mg bagland..




Laboratuvar

Anti niikleer antikor (ANA)

- POZITIF(+)

Anti ds DNA (ELISA) - >
800 POZITIF(+) IU/mL

Anti Kardiyolipin IgM -
74,69 POZITIF(+) U/mL

Anti Kardiyolipin IgG -
74,45 POZITIF(+) U/mL
Anti ds DNA (IFA) -
NEGATIF(-)

ENA DFS 70 - +

ENA Anti Sm - GRAYZONE
ENA Anti SM RNP - +

ENA Ro-52 - GRAYZONE
ENA CENP B - +++

ENA Niikleosom - +

ENA AMA-M2 - ++

ENA Ribosomal-P-protein -

ENA Histones - GRAYZONE
ENA Ku - ++



Klinik

Takiplerinde uykudan uyandirici siddette, zonklayici
vasifta, mide bulantisinin eslik ettigi bas agrisi oldu.
Hastanin halisinasyon gormeleri ve anlamsiz konusmalari da
mevcuttu. 1,5 yildir ara ara siddetli bas agrisinin oldugu ve
mide bulantisinin eslik ettigi 6grenildi.

Hasta bas agrisi ve SLE norolojik tutulumu agisindan ocuk
Néroloji klinigine danigild.

Hastaya IVIG alma 6ykisi bulunmasi nedeniyle psédotimar
cerebri agisindan papil 6dem bakildi. Papil 6dem
saptanmad..

Nérolojik tutulum nedeniyle kranial MR ¢ekildi: Patoloji
izlenmed,i.



Klinik

Takiplerinde siddetli epigastrik agrisi olan PPI sonrasi agrisi
gerilemeyen hasta Cocuk Gastroenteroloji klinigine danisild.

Pankreatit acisindan Amilaz(131 U/L), Lipaz (123,5 U/L) bakild..
Hipoalbunemi izlenmedi. Yatisi boyunca Amilaz, Lipaz degerleri takip
edildi. Belirgin yikselme izlenmed..

Mezenter iskemi ve vaskiilitler agisindan BT anjio abdominal aorta
gbir'ijldtia/}/\ajdr' arteryel yapilar agiktir. Batin i¢i organlarda patoloji
izlenmed,i.

Ataklar seklinde agrilari hep epigastrik bolgede tarifleyen hastaya
endoskopi yapild.

Alkalen refli ile uyumlu bu?ular' saptanan hastaya Ursofalk ve
Aljinik asit tedavisi baslandi. Biyopsi sonucu ile Cocuk
Gastroenteroloji poliklinik kontroli onerildi.

Gastroskopi Raporu: Antrum mukozasinda hiperemi, Mide aglik sivisi

safrali izlendi. Ulser izlenmedi.

Patoloji raporu: Spesifik patoloji icermeyen duodenum mukozasi ve
mide mukozasi kronik antral gastrit ile uyumlu olarak izlendi.



Klinik

Basvurusunda hematirisi olan hastadan bébrek tutulumu
agisindan sabah ilk idrarindan tam idrar tetkiki ve spot
idrarda protein/kreatinin orani gonderildi.

Tam idrar tetkik:

— Protein negatif,

— Kan negatif

— Protein/kreatinin orani:0,17mg/mg saptandi. (>2yas:0.2
mg/mg)

Proteiniiri agisindan 24 saatlik idrar toplandi; 659 mg/giin,

17mg/m2/saat sonuglandi. (4mg/m2/saat)

Renal USG: Her iki bobrek parankimi normal olarak izlendi.

Hastanin takibinde Cocuk Nefroloji tarafindan SLE bébrek
tutulumu agisindan bobrek biyopsisi planlandi.



Klinik

Girisimsel Radyoloji tarafindan lokal anestezi ile sol
bobrekten kalin igne aspirasyon biyopsisi uygulandi.

Hastanin steroid tedavisi diizenlendi ve Biyopsi sonucu
ile Nefroloji Poliklinik kontroliine ¢agirildi.
Biyopsi sonucu: Morfolojik bulgular ve DIF inceleme

sonuglari Lupus nefriti, sinif 1. (Minimal mezengial
lupus nefriti) lehine degerlendirildi.

Takiplerinde hastaya EKO yapildi: EF %65 normal
sinirlarda izlendi.



Klinik

Dermatoloji:
Hastanin basvurusunda yiizdeki malar rasin yatisi esnasinda

geriledigi gozlemlendi. Sert damaktaki petesiler yatisinin
yaklasik onuncu gtini kayboldu.

Goz:

« SLE ile takip edilmeye baglanan hastanin tedavisine

Hidroksiklorokin eklenmesi igin gorme alani muayenesi yaptirildi.
Bilateral normal sonuglandi. Uveit yok, fundus muayenesinde

bilateral optik disk temporali soluk, makila dogal.
« Kusma ve bas agrisi esnasinda papilodem bakildi. Bilateral

papilodem digland..

CRS .
u durum ve girisimsel islemler 6ncesi anksiyete

« Depresif dugg
sebebiyle CRS klinigine danigildi. Hasta ile des‘rekleyici}gdr‘ﬁsme
yapildi. Kayginin arttigr dohemde kendini yatistirma yontfemleri,

nefes egzersizi ¢alisildi.



SLE

« Sistemik lupus eritematosus multisistemik, otoimmin
bir hastaliktir.

« Hastaligin etiyolojisinde genetik, immdn, gevresel,
hormonal epigenetik faktérler sorumlu tutulmaktadir.

« Hastanin kendi nikleer antijenlerine karsi olusan
otoantikorlar (antinukleer antikor, anti-¢ift sarmal
antikor ) gelisir. Bu antikorlar gerek hastaligin tanisi
gerekse aktivite ile yakindan iligkilidir.



SLE

* Hastalarin %10-20'si ¢gocukluk yas grubunda bulgu verir ve
ortalama tani yasi 12-16 yastir. Bes yasindan kiguk olgu sayisi
oldukca azdir.

* Cocukluk gaginda hastalik bulgulari eriskin yas grubuna
benzese de hastaligin seyri ve ciddiyeti farklilik gosterir.
Cocuklarda daha agir organ tutulumu olabilmektedir.

« Sistemik lupus eritematosus multisistemik otoimmun bir
hastalik olmakla beraber hastalar baslangicinda halsizlik,
istahsizlik, ates, kilo kaybi, sa¢ dokilmesi, artralji gibi
konstitusyenel semptomlarla basvurabilir.



Hedef Organ

Konstitusyonel

Kas-iskelet
sistemi

Deri

Renal
Kardiyovaskiiler

Norolojik
Pulmoner

Hematolojik

Gastroenteroloji

Goz

Klinik Bulgular

Ates,halsizlik,kilo kaybi,istahsizlik,lenfadenopati

Artrit,myozit,tendonit,artralji,myalji,avaskiiler nekroz,osteoporoz

Malar dokiintii,diskoid dokiintii,fotosensitivite kutenoz vaskiilit,livede
retikiilaris,Raynaud fenomeni,alopesi,oral ve nazal lilserler

Hipertansiyon, proteiniiri,hematiiri,6dem,nefrotik sendrom,bobrek yetmezligi
Perikardit,myokardit,iletim anomalileri,Libman-Saks endokarditi

Nobet, psikoz, serebrit, inme, transvers myelit, depresyon, kognitif bozukluk, bas
agrisi, psodotiimor serebri, periferik néropati, kore,optik norit,kranial sinir felci

Plevrit, interstisyel akciger hastaligi, pulmoner kanama,pulmoner
hipertansiyon,pulmoner emboli

immiin iligkili sitopeni,kronik hastalik anemisi,hiperkoagulabilite,trombotik
trombositopenik purpura

Hepatosplenomegali,pankreatit,vaskiilit,protein kaybettiren enteropati

Retina Ivaskiilit,sklerit,episklerit,papilodem




Deri ve mukoza bulgular:

Cilt bulgular: karsimiza her yasta gikabilir. En sik gériilen cilt
bulgulari malar dokintu, fotosensitivite, kiitandz vaskdilit, oral ve
nasal llserlerdir.

Mukokiitanoz lezyonlar spesifik ve nonspesifik cilt lezyonlari
olarak iki kategoride siniflandirilir.

Malar dokintd, yaygin dokiintd, subakut kutanéz lupus, diskoid
dokintd, yaygin diskoid lupus, lupus pannikuliti spesifik cilt
lezyonlaridir.

Bunlar disinda kitanoz vaskiilit, fotosensitivite, oral ve nazal

tlserler, alopesi, livedo retikiilaris, Raynoud fenomeni gibi lupusa
spesifik olmayan cilt dékiintiileri de goriilebilir.



Deri ve mukoza bulgular:

Spesifik cilt lezyonlar: akut kiitan6z lupus, subakut kiitanéz lupus ve kronik
kiitanoz lupus olarak lig forma ayrilir.

Akut kutanéz lupus eritamatosusun en tipik dékiintisi malar dokiinti olup, %60-
85 oraninda gériilir. Yizde, yanak ve burun kokiinde ultraviyole 1sigina hassas,
kelebek tarzinda eritemli lezyondur (‘malar ras’).

Subakut kiitanéz lupus lezyonlarina erigkin yas grubunda daha sik rastlanir.
Aniiler lezyon ve paplilosukaméz/psorisiform lezyon olmak tzere iki formu vardir.
Genelde yiizde ve iist ekstremitede bulunur ve skar birakmadan iyilesir. Ilaca
bagli subakut kitanoz lupus lezyonlar: bildirilmigtir.

Kronik kiitan6z lupus eritematozus diskoid lezyon olarak karsimiza gikar.
Genelde yiiz, skalp veya kulak yerlesimlidir. Skalptaki lezyonlara sa¢ kaybi eslik
eder. Lupus pannikdiliti, ‘chilblain’ lupus kronik kitandz lupus eritematozusun
nadir formlaridir,



Kas-iskelet sistemi bulgulari

Tani alan gocuklarin ¢ogunda artrit ve ya atralji
gordlebilir.

Artrit en sik el kiigiik eklemleri ardindan da diger
periferik eklemleri futar ve siklikla kisa siirede
lyilesir.

Artrit gezici ve persistan da olabilir.

Deformite birakmasi beklenmez.

Hastaligin alevlenme donmelerinde miyalji veya kas

oo ce\Seoo



Renal tutulum

* Hastalhgin prognozunu belirler. Pek ¢ok hastada hastaligin
baslangicinda asemptomatik nefrit olabilirse de bir
kisminda da yogun hematiri veya nefrotik sendromla
kendini belli eder.

* Amerika Romatoloji Koleji kriterlerine gore lupus nefriti:

— 24 saatlik idrarda 500 mg dan fazla protein atilimi ya
da

— Spot idrar protein/kreatin oraninin 0.5 gr/gr dan fazla
olmasi ya da

— Spot idrarda + 3 proteiniri veya idrar sedimentinde
hicresel silindirler gérilmesi olarak tanimlanir.



En sik goriileni tip 4 glomerulonefrit;
740-60

Lupus Nefriti

Sinif Ozellikler

Class | Minimal mezangiyal lupus nefriti
idrar normal ya da mikroskopik hematiiri var

Class Il Mezangiyal proliferatif lupus nefriti
Mikroskopik hemattiri ve/veya hafif protein(ri

Class Il Fokal proliferatif lupus nefriti
Nefritik idrar sedimenti ve subnefrotik proteintri

Class IV Diffuz proliferatif lupus nefriti
Nefritik ve/veya nefrotik sendrom, hipertansiyon, azotemi

Class V Membranoz lupus nefriti
Nefrotik sendrom

Class VI Sklerozan hastalik
Hipertansiyon ve bobrek yetmezligi




SSS tutulumu

Bobrek tutulumundan sonra gelen en sik morbidite ve
mortalite nedenidir.

En sik goriilen ,néropsikiatrik bozukluklardan
depresyon ve psikozdur.

Ozellikle steroid tedavisi kullanan hastalarda
duygudurum degisiklikleri ortaya ¢iktigi zaman ilag yan
etkisi ve hastaligin norolojik tutulumu ayirici tanisi iyi
yaptlmalidir.

Bazen konviilziyon lupusun baslangi¢ bulgusu olabilir.



Kardiyo-pulmoner tutulum

 Kardiyak tutulum karsimiza en ¢ok perikardit olarak ¢ikar.
Hastalarin %16-26'sinda goriiliir. Miyokardit, endokardit de
gordulebilir,
Yenidogan déneminde anneden gegen maternal Anti La ve Anti
Ro antikorlarla konjenital kalp blogu arasinda iligki
gosterilmistir. Anti Ro ve/veya Anti La pozitif annelerin
konjenital kalp bloklu bebege sahip olma riski %1.7 olup, bu
risk tekrarlayan gebeliklerde 7%16'ya kadar ¢ikmaktadir.

* Lupusda plorit, pnémoni, pulmoner hemoraji, pulmoner
hipertansiyon gibi pulmoner tutulumlar gérilebilir.



Hematolojik sistem tutulumu

Hematolojik tutulum

« Hematolojik futulum 6nemli bulgularindan biridir.

Anemi

« Direkt Coombs pozitif otoimmin hemolitik anemi SLE'deki aneminin en
tipik nedenidir. Hastalarin %10'unda gériilir.

Lékopeni:

 Lokopeni onemli hematolojik bulgulardan biridir. Cocukluk ¢aginda 7%46-
64 oraninda karsimiza gikar. Genelde lenfopeni (<1500/mm3) daha siktir

ama notropeni de gorilebilir. Lenfopeni hastalik aktivitesi ve antidsDNA
titresi ile koreledir.

Trombositopeni:

e Pediatrik yas grubunda trombositopeni %25-37 oraninda gorilur.



Gis tutulumu

Gastrointestinal tutulum 6nemli bir bulgudur.

Hastaligin kendisine bagli olabilecegi gibi kullanilan

ilaglarin yan etkisi olarak da karsimiza gikabilir.
Karin agrisi, ishal, kusma en sik saptanan bulgulardir.

Karin agrisinin enterit, pankreatit, kolesistit, vaskiilit,

peptik llser gibi birgok sebebi olabilir.



Labarotuvar

Laboratuvar bulgulari hastaligin tanisinda ve aktivitesinin izleminde onemlidir.
Eritrosit sedimentasyon hizi inflamasyonu géstermede iyi bir belirtir.
C-reakftif protein (CRP) hastalik aktivitesini gostermez. CRP yiiksekligi genellikle
enfeksiyon lehinedir, serozit olan olgularda da artabilir.
Kompleman seviyeleri hastaligin tanisinda ve aktivitesinin takibinde 6nemlidir. Hastalik
takibinde kompleman seviyeleri iyi bir belirtegtir, hastalik aktivitesi ile iligkili olarak
diser.
Antinikleer antikor (ANA) %95'den fazla hastada pozitif saptanir.

— ANA yiiksek sensitiviteye sahip olmasina karsin, spesifitesi oldukga distktir.

— Lupus disinda baska romatolojik hastaliklarda da pozitif olabilir.

— Saglikli Tirk ¢ocuklarinda yapilan bir ¢calismada ANA pozitifligi %4 oraninda

bildirilmistir.

Anti-gift sarmalDNA (Anti-dsDNA) ve ENA (extrakte niikleer antijen) hastaligin
tanisinda ve aktivite takibinde 6nemlidir.



Labarotuvar

Ekstrakte niikleer antijenlere karsi antikorlar (anti-Sm, anti-Ro/SSA, anti-La/SSB ve
antiribonikleoprotein (anti-RNP)) tespit edilebilir.

Anti-Sm (anti-Smith) antikor lupusa oldukga spesifiktir ve renal tutulumla iligkilidir.
Anti-Ro/SSA, anti-La/SSB antikorlar otoimmiin konjenital kalp blogu, neonatal lupus ve
subakut kutandz lupus ile yakindan iligkilidir.

Antihiston antikorlari ilag iligkili lupus hastalarinda gosterilmistir,

Antiribosomal P antikorlarinin ise néropsikiyatrik tutulumla iliskili oldugu belirtilmistir.
Antifosfolipid sendromu (APS) lupus hastaliginin basinda ya da herhangi bir evresinde
hastaliga eslik edebilir.

Antifosfolipid sendromu arteriyel ve venoz fromboz, tekrarlayan disiikler, serumda saptanan
artmis antifosfolipid antikorlar ile karakterize bir sendromdur.

Lupus nefritinin takibinde idrar analizi 6nemlidir.



Otoantikor
ANA

Anti-dsDNA
Anti-smith(Anti-Sm)

Anti SS-A/Ro
Anti-SS-B/La

Lupus antikoagiilani
Anti-kardiyolipin
Anti-B2 glikoprotein

Anti-ribosomal P

Ozellikler

Sensivitesi yliksek,spesifitesi duiguktiir
Spesifik,hastalik aktivitesi 6zellikle renal
tutulumla iligkili

SLE igin spesifik

SLE diginda sjogren ve sicca sendromunda
da goriiliir.Konjenital kalp blogu,neonatal
lupus ve subakut kutanoz lupus ile iligkili,
azalmis bobrek tutulumu riski

Anti-fosfolipid sendromunda gorulir, artmig
arteriyel ve venoz tromboz, tekrarlayan
distik

Noropsikiyatrik tutulumu ile iligkili

Antihiston antikorlar ilag iligkili lupus ile iligkili



Uluslararas Sitemik Lupus Klinikleri igbirligi(SLICC) Tam Kriterleri

Klinik Kriterler

1.Akut Kutanoz Lupus
Lupus malar dokiintiisi,biill6z dokiintii,toksik epidermal nekroliz SLE varyant,makulopapiiler
lupus dokiintiisii,fotosensitivite(dermatomiyozsit diglanacak),subakut kutanéz lupus

2.Kronik kutanéz lupus
Klasik diskoid dokiintii,hipertrofik lupus,lupus pannikiilittimukozal lupus,LE tumidus,’chilblain’
lupus,diskoid lupus/likenplanus overlap

3.0ral lser ,nazal lilser(Vaskiilit,enfeksiyon,enflamatuar bagirsak hastaligi diglanarak

4.Skar birakmayan alopesi

5.Sinovit(2 ya dadaha gok eklem)
6.Serozit

7.Renal tutulum
24 saatlik idrar protein 0,5 g/gliniin iistiinde Hematiiri

8.Norolojik tutulum

Konviilsiyon,psikoz,monondritis miiltipleks,myelit,periferal ve kraniyal noropati,akut konfiizyonel
durum

9.Hemolitik anemi
10.Lokopeni <4000 .Lenfopeni <1000
11.Trombositopeni <100000 j



immunolojik Kriterler
1.ANA

2.Anti-dsDNA

3 Anti-Sm

4 Antifosfolipid antikor
Lupus antikoagiilani,yalanci VDRL pozitifligi,entikardiyolipid lgG
velgMianti beta 2 glikoprotein IgG ve IgM

5.Diigtik kompleman diizeyi
6.Direkt Coombs pozitifligi



Tedavi

SLE diisiik ve yiiksek derecede aktivite donemleri ile seyreder.

Hastaligin aktivitesini diizenli araliklarla degerlendirme; aktivasyon dénemlerini erken saptama,
tedavi baslangicinda veya degistirmede kolaylik saglar.

Tedavi, etkilenen organlara gore planlanir ve bulgularin tipi ve agirhgi ile iligkilidir.

SLE tedavisinde kullanilan baglhca ilaglar, NSAIT'lar, anti-malaryal ilaglar, glukokortikoidler ve
immiinsiipresif ajanlardir.

Klorokinin etkisi, hidroksiklorokine gore daha kuvvetli, ancak retinal toksisite sikligi daha fazladir,
bu nedenle hidroksiklorokin tercih edilmektedir ve giinde 200-400 mg (45 kg'dan az olan hastalarda
dozu azaltmak gerekir) veya 5-7mg/kg verilir. Antimalaryal ilaglarin en 6nemli toksik etkileri retina
hasaridir. Bu nedenle peryodik g6z muayeneleri tedavi siiresince yapilmalidir.



Table 1 Recommendations for LN—diagnosis

L S Agreement (%)

=

1. In case of isolated mild proteinuria* in a patient with (suspected) SLE, exclude orthostatic proteinuria by collecting first morning urine 4 100

sample (collected directly after waking up). For female patients, the urine sample needs to be obtained when patient is not menstruating.

2. Suspicion of renal involvement—in particular when finding reproducible proteinuriat should be an indication for renal biopsy, after 3 C 100
excluding orthostatic proteinuriat.

3. Proteinuriat and/or an impaired GFR§ should prompt the consultation of a paediatric nephrologist to discuss the need for a biopsy. 4 D 100
4. LN should be classified by the ISN/RPS 2003 classification system. 3 C 100
5. The expertise of an experienced renal pathologist to evaluate the renal biopsies should be sought even when one is not available inyour 4 D 100

own centre.

6. In class | or Il LN, persistent proteinuria after 3 months is very unusual. Diagnosis and renal pathology needs to be reassessedinsuch 3[4  CD 100
(ases.

1B, randomised controlled study; 2A, controlled study without randomisation; 28, quasi-experimental study; and for treatment studies: 1A, meta-analysis of randomised
controlled trial; B, hased on level 2 or extrapolated from level 1; C, based on level 3 or extrapolated from level 1 or 2; D, based on level 4 or extrapolated from level 3 or 4
expert opinion."® Agreement indicates % of experts agreeing on the recommendation during the final voting round of the consensus meeting; for diagnostic and observational
studies: 1A, meta-analysis of cohort studies; L, level of evidence; S, strength of recommendation: A, based on level 1 evidence; 3, descriptive study; 4, expert opinion.wJ

*Mild proteinuria: UP:CR 50~100 mg/mmol.

tProteinuria: 20.59/24 hours or UP:CR =50mg/mmol in a urine sample.

This statement is based on the EULAR recommendations for adults with SLE.”

§lmpaired eGFR: <80 mUmin/1.73m?, calculated using the modified Schwartz formula.

oSLE, childhood-onset systemic lupus erythematosus; eGFR, estimated glomerular filtration rate; ISN/RPS, International Society of Nephrology/Renal Pathology Society; LN, lupus
nephritis; UP:CR, urinary protein;creatinine ratio.
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Figure 2 Treatment strategies for the different classes of LN definitions: *proteinuria: 0.5 g/24 hour or UP:CR =50 mg/mmol in a urine sample;
**persistent proteinuria: presence of proteinuria for =3 months; DMARD: MME, AZA, CNI, intravenous CYC; +severe disease, eq, impaired eGFR,
estimated glomerular filtration rate (<80 mL/min/1.73 m"), nephrotic range proteinuria (>1 g/m’/day), biopsy-proven crescentic glomerulonephritis.
AZp, azathioprine; CNI, calcineurin inhibitors; CsA, ciclosporin; CYC, cyclophosphamide; DMARD, disease-modifying antirheumatic drug; GC,
corticosteroids; LN, lupus nephritis as classified by the ISN/RPS 2003 classification system; MME mycophenolate mofetil; MP, methylprednisolone;
RTX, rituximab; TAC, tacrolimus.
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