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TOCZEN RUMIENIOWATY UKELADOWY -LUPUS ERYTHEMATOSUS
DISSEMINATUS.

Co to jest?

Toczen rumieniowaty uktadowy ,tru jest przewlekla autoimmunologiczna choroba, w
ktorej dochodzi do uszkodzenia réznych narzaddéw, szczegdlnie skory, stawodw, krwi i
nerek. Tru jest przewlekla choroba trwajaca niekiedy wiele lat. Stowo
autoimmunologiczna oznacza |, ze dochodzi do zaburzenia funkcji uktadu
immunologicznego, ktéry zamiast chroni¢ organizm przed bakteriami i wirusami, atakuje
wiasne komorki.

Nazwa lupus powstata na poczatku XX wieku ,w jezyku lacinskim oznacza wilk , i
odnosi si¢ do charakterystycznego rumienia na twarzy w ksztalcie motyla ,
przypominajacego plamy na pysku wilka. Erythematosus oznacza po grecku czerwony i
odnosi si¢ do zaczerwienienia skory twarzy.

Jak czesto wystepuje ?

Tru jest rzadka choroba. Zachorowuje na niq pigcioro na milion dzieci w ciagu roku
Rzadko rozpoczyna si¢ przed okresem dojrzewania , a sporadycznie przed 5 rokiem
zycia . Najczg$ciej choruja kobiety w wieku rozrodczym 1 stosunek chorych kobiet do
me¢zezyzn wynosi 9:1 .U dzieci przed okresem dojrzewania przewaga dziewczat jest
mniejsza.

Tru wystgpuje na catym $wiecie. Wydaje si¢ , ze choroba czgsciej wystgpuje u dzieci o
pochodzeniu afro-amerykanskim , hiszpanskim ,azjatyckim i indianskim.

Jakie sg przyczyny choroby?

Przyczyna tru nie jest znana .Wiadomo ,ze jest to choroba autoimmunologiczna,w ktorej
uktad odpornosciowy traci zdolno$¢ odrdzniania wilasnych tkanek od obcych. System
odpornosciowy popetnia btad i produkuje przeciwciala przeciw wilasnym komoérkom
,ktore identyfikuje jako obce a nastgpnie eliminuje je. Konsekwencja tego dziatania jest
reakcja autoimmunologiczna ,ktora powoduje zapalenie w wielu narzadach (stawy, nerki,
skora, itp). Zewngtrznymi oznakami zapalenia sa: zwigkszone ucieplenie,
zaczerwienienie ,obrzgk i czasami wrazliwo$¢ na dotyk zajgtych przez chorobg czegsci
ciata.

Jesli objawy zapalenia sa dlugotrwate , a tak moze by¢ w tru , moze pojawic sig
uszkodzenie tkanek i funkcjonowanie narzadow jest zaburzone. Z tego tez powodu celem
leczenia tru jest redukcja stanu zapalnego .

Uwaza si¢ ,ze za zaburzong reakcj¢ immunologiczna odpowiedzialne sa predyspozycje
genetyczne w potaczeniu z przypadkowymi czynnikami §rodowiskowymi .Wiadomo, ze
tru moze by¢ zapoczatkowany licznymi czynnikami ,w tym zaburzeniem réwnowagi
hormonalnej w okresie dojrzewania oraz czynnikami Srodowiskowymi takimi jak
dziatanie promieni stonecznych, niektore infekcje wirusowe oraz pewne leki.
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Czy choroba jest dziedziczna? czy mozna jej zapobiec?

Tru nie jest choroba dziedziczna ,w sensie dziedziczenia prostego z rodzicéw na dzieci.
Dzieci dziedzicza pewna genetyczng sktonnos¢ do rozwoju choroby ,co nie oznacza ,ze
choroba wystapi.

Zdarza sie ,ze dziecko chore na tru ma w swojej rodzinie osobg z choroba
autoimmunologiczna, jednakze bardzo rzadko zdarza si¢ by dwoje rodzenstwa chorowato
na tru.

Dlaczego moje dziecko ma te chorobe¢? Czy mozna jej zapobiec?

Przyczyna wystapienia tru jest nieznana, ale wydaje si¢ ze wspotistnienie predyspozycji
genetycznej z dzialaniem czynnikow $rodowiskowych moze zapoczatkowaé chorobg.
Rola tych czynnikow nie jest do konca poznana .Nie mozna zapobiec tru, jednakze
dziecko narazone na t¢ chorobg powinno unika¢ pewnych sytuacji , ktére moga wywotaé
lub zaostrzy¢ istniejaca juz chorobg ,sa to: ekspozycja na S$wiatlo sloneczne bez
zabezpieczenia skory, infekcje wirusowe, sytuacje stresowe, hormony i niektore leki .

Czy jest zakazna?
Tru nie jest choroba zakazna i nie moze by¢ przekazywany z osoby na osobg jak infekcja.

Jakie sa glowne objawy?

Choroba zazwyczaj zaczyna si¢ powoli ,a nowe jej objawy pojawiaja si¢ w okresie od
kilkunastu tygodni lub miesigcy do kilku lat. Najcze$ciej spotykanymi poczatkowymi
objawami tru u dzieci sa niespecyficzne skargi na zmeczenie i ostabienie. U wielu dzieci
wystepuje stata lub przerywana goraczka, utrata wagi 1 utrata apetytu. Wraz z uptywem
czasu u wielu dzieci rozwijaja si¢ specyficzne objawy spowodowane zajeciem jednego
lub kilku narzadow .

Zmiany na skorze i §luzowkach sa czeste i wystepuja w postaci wysypek na skorze,
wrazliwo$ci na $§wiatlo / wysypka po ekspozycji na $wiatlo stoneczne/ owrzodzen jamy
ustnej 1 noso-gardta. U ponad polowy dzieci pojawia si¢ na policzkach i grzbiecie nosa
typowa wysypka w ksztalcie motyla , ponadto wypadanie wloséw, zaczerwienienie 1
zasinienie skory rak po ozigbieniu —objaw Raynaud,

Pojawiaja si¢ objawy zapalenia stawow — obrzeki ,sztywnos¢ i bolesno$¢ stawow, bole
migs$ni, jak rowniez niedokrwisto$¢, siniaki na skorze, bole gtowy drgawki i bole w klatce
piersiowej .

Zmiany w nerkach wystepuja prawie u wszystkich chorych 1 od stopnia ich nasilenia
zalezy dalszy przebieg choroby. Typowymi objawami zaje¢cia nerek sa: podwyzszone
ci$nienie krwi, obecno$¢ krwinek czerwonych i biatka w moczu ,obrzeki stop, podudzi i
powiek.

Czy choroba jest taka sama u kazdego dziecka?

Objawy tru moga rézni¢ si¢ znacznie u poszczegdlnych chorych. Wszystkie objawy
opisane powyzej moga pojawic si¢ na poczatku tru, albo w dowolnym okresie trwania
choroby.

Czy choroba u dzieci rézni si¢ od choroby dorostych?
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Ogolnie biorac, tru u dzieci, jak 1 u miodziezy przebiega podobnie do tru dorostych.
Jednakze u dzieci przebieg choroby jest bardziej gwaltowny i cigzszy.

Jak si¢ rozpoznaje tru?

Diagnoza tru opiera si¢ na stwierdzeniu objawow klinicznych i wynikach badan
laboratoryjnych, po wykluczeniu innych chordb. Celem precyzyjnego ustalenia diagnozy
tru Amerykanskie Towarzystwo Reumatologiczne opracowalo listg 11 kryteriow.

Tymi kryteriami sa objawy najczesciej spotykane w tru. Do ustalenia rozpoznania tru
konieczne jest spetnienie co najmniej 4 z 11 wspomnianych kryteriow , w dowolnym
momencie od poczatku trwania choroby.

Doswiadczony lekarz moze czasami postawi¢ diagnozg przy spetnieniu mniej niz 4
kryteriow.

Kryteria sa nastgpujace:

1 .Rumien na twarzy w ksztalcie motyla — jest to rumieniowa wysypka pojawiajaca si¢
na policzkach i grzbiecie nosa

2. Wrazliwo$¢ na $wiatlo sloneczne — jest to nadmierna reakcja skory odstonigtych
czesci ciala , po ekspozycji na §wiatto stoneczne .

3. Liszaj krazkowy — jest luszczaca si¢ ,uniesiona ,okragla zwykle zmiang ,wystgpuje
zwykle na twarzy , owlosionej skorze gtowy, uszach, klatce piersiowej i ramionach.
Zmiany ustgpuja z pozostawieniem blizn. Liszaj krazkowy czg$ciej wystepuje u dzieci
rasy czarnej.

4. Owrzodzenia na $luzowkach — sa matymi ubytkami §luzowki wystgpujacymi w jamie
ustnej 1 noso-gardle , zazwyczaj nie sa bolesne .Owrzodzenia $luzéwki nosa moga
powodowac krwawienia.

5. Zapalenie stawoéw — wystepuje u wigkszosci dzieci chorych na tru w postaci bolow,
obrzgkow stawow rak, nadgarstkowych, tokciowych, kolanowych lub innych .Bol moze
mie¢ charakter wedrujacy, przechodzac z jednego stawu na drugi, i moze zajmowac
stawy symetrycznie. Zapalenie stawow w tru nie powoduje zwykle statych zmian
(destrukc;ji ).

6.Zapalenie oplucnej (wysciotki ptuc ) i osierdzia ( wysciolki serca ) — zapalenie tych
delikatnych tkanek moze powodowa¢ zebranie si¢ plynu wokoét pluc i serca. Zapalenie
ophlucnej powoduje szczegolny typ bolu w klatce piersiowej , ktory nasila si¢ podczas
oddychania.

7. Zajecie nerek — wystgpuje prawie u wszystkich dzieci chorych na tru. Postacie zajgcia
nerek sa zroznicowane : od tagodnych do bardzo cigzkich. Poczatek zmian jest zazwyczaj
bezobjawowy 1 moze by¢ wykryty jedynie za pomoca badania moczu i testow
laboratoryjnych wydolnos$ci nerek. Dzieci , u ktorych wystepuje uszkodzenie nerek moga
mie¢ obecne krwinki czerwone i biatko w moczu oraz obrzeki stop i podudzi.

8.Zajecie osrodkowego ukladu nerwowego obejmuje bole glowy, drgawki, objawy
neuropsychiatryczne ,takie jak : trudnosci w koncentracji , zaburzenia pamigci, zmiany
nastroju, depresje i psychozy ( powazny stan psychiatryczny ,w ktorym zaktocone jest
zachowanie 1 myslenie ).

9. Zaburzenia hematologiczne sa spowodowane przez dziatanie przeciwciat , ktore
uszkadzaja komorki krwi. Proces niszczenia krwinek czerwonych ( ktore przenosza tlen
z pluc do innych czeséci ciata ) jest nazywany hemoliza i moze powodowac anemig
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hemolityczna. Niszczenie moze by¢ albo powolne i wzglednie tagodne, albo szybkie
powodujac zagrozenie zycia.

Spadek liczby krwinek biatych nazywa sig¢ lekopenia i nie jest zazwyczaj grozne w tru.
Spadek liczby ptytek krwi nazywa si¢ trombocytopenia .U dzieci z obnizona liczba plytek
tatwo dochodzi do powstawania siniakow, oraz krwawien z ré6znych narzadow takich jak
uktadu pokarmowego, moczowego, macicy lub moézgu.

10. Zaburzenia immunologiczne — polegaja na obecnosci przeciwciat w surowicy krwi
charakterystycznych dla tru .

a) przeciwciala anty n-DNA — sa przeciwcialami skierowanymi przeciwko
materiatowi genetycznemu komorki. Spotyka sig je przede wszystkim w tru. Bada sig je
czesto, poniewaz ich poziom dobrze odzwierciedla aktualng aktywnos$¢ choroby.

b) przeciwciata anty Sm — nazwa pochodzi od nazwiska pierwszego pacjenta (Smith
), we krwi ktérego znaleziono powyzsze przeciwciala. Sa one specyficzne dla tru , ich
obecno$¢ jest pomocna w potwierdzeniu diagnozy.

c) obecnos¢ przeciwceial antyfosfolipidowych ( zatacznik 1) .

11.Przeciwciala przeciwjadrowe — ANA —sa przeciwcialami skierowanymi przeciw
jadrom komoérkowym ,wystepuja one u prawie wszystkich chorych na tru. Jednakze ,
obecnos¢ przeciwcial przeciwjadrowych nie jest dowodem tocznia , poniewaz spotyka si¢
je rowniez w innych chorobach i moze test na ich wykrycie by¢ rowniez dodatni w
niskich mianach u 5 % zdrowych dzieci.

Jakie jest znaczenie badan?

Badania laboratoryjne sa pomocne w rozpoznaniu tru 1 ocenie zajecia narzadoéw
wewnetrznych .Regularne badania krwi 1 moczu sa konieczne dla monitorowania
aktywnosci choroby oraz dziatan niepozadanych stosowanych lekow. Istnieje szereg
badan laboratoryjnych ,ktére powinny by¢ wykonywane u chorych na toczen :
1.Podstawowe badania laboratoryjne - dla oceny stopnia aktywnosci choroby i
zajecia narzadow wewngtrznych :

OB ( odczyn Biernackiego ) i CRP ( biatko C-rektywne) sa wskaznikami procesu
zapalnego. W tru CRP moze by¢ prawidtowe, podczas gdy OB jest podwyzszony.
Podwyzszony poziom CRP moze wskazywac na infekcje wiklajaca tru.

Morfologia krwi moze ujawni¢ niedokrwistos$¢ , leukopenig, i matoptytkowosc¢ .
Proteinogram wykazuje zwigkszona ilo§¢ gammaglobulin oraz czasem obnizony poziom
albumin ( przy uszkodzeniu nerek ).

Badania biochemiczne , ktore ujawniaja zajgcie nerek ( zwigkszony poziom mocznika i
kreatyniny w surowicy ) , nieprawidlowe testy wydolnosci watroby 1 zwigkszone
poziomy enzymdow migsniowych .

Bardzo wazne jest systematyczne wykonywanie badania ogoélnego moczu dla wczesnego
wykrycia zajecia nerek .Nalezy je wykonywa¢ w regularnych odst¢pach czasu , nawet,
gdy

wydaje sig , Zze nastgpila remisja choroby. Badanie moczu moze wykaza¢ szereg zmian :
jak

obecnos¢ czerwonych krwinek, obecnos¢ biatka .Czasami u dzieci chorych na toczen
wykonuje si¢ oznaczenie biatka w dobowej zbiérce moczu .Stuzy to wczesnemu
wykryciu

zajecia nerek.
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2.Badania immunologiczne :

Przeciwciala przeciwjadrowe

Przeciwciata anty Sm

Przeciwciala antyfosfolipidowe

Poziom sktadnikéw dopelniacza — dopetniacz jest okresleniem dla grupy biatek krwi
bioracych udziat w reakcjach immunologicznych, Niektore sktadowe dopetniacza ( C3 i
C4 ) moga by¢ zuzyte w procesach immunologicznych ,a niskie ich poziomy wskazuja na
aktywna fazg tru szczegolnie przy zajgciu nerek.

Wykonuje si¢ tez inne badania  dla oceny zajgcia réznych narzaddéw procesem
chorobowym ,np. biopsj¢ ( pobranie matej czgsci tkanki ) .Biopsja nerki dostarcza wielu
cennych informacji na temat rodzaju, stopnia uszkodzenia nerek i jest bardzo pomocna w
wyborze wilasciwego leczenia. Biopsja skory moze wykaza¢ cechy zapalenia naczyn,
liszaja krazkowego, lub innych wysypek skornych.

Do innych badan naleza : zdjgcia radiologiczne klatki piersiowej ( ptuc i serca ), EKG i
badanie ECHO serca, badania czynno$ciowe ptuc, elektroencephalografia ( EEG ),
rezonans magnetyczny, jak réwniez inne obrazowe badania mozgu i biopsje innych
tkanek i narzadow.

Czy choroba moze by¢ leczona?

Nie ma leku usuwajacego przyczyng choroby , jednak wigkszo$¢ dzieci chorych na
toczen jest skutecznie leczona. Celem leczenia jest ustapienie objawow choroby , jak
rowniez zapobieganie jej powiklaniom.

W momencie postawienia diagnozy choroba jest zwykle bardzo aktywna. Wymagane jest
wowczas podawanie wysokich dawek lekow, dla obnizenia jej aktywno$ci 1 zapobiezenia
uszkodzeniu narzadow. U wigkszosci dzieci leczenie przynosi poprawe, i1 choroba
przechodzi w stadium remisji , kiedy to mozna stosowa¢ mate dawki lekow, lub
calkowicie je odstawic.

Jakie jest leczenie?

Wigkszo$¢ objawdw tru jest spowodowanych procesem zapalnym , a wigc leczenie
polega na redukcji nasilenia zapalenia w tkankach i narzadach. W leczeniu tej choroby u
dzieci stosuje si¢ 4 grupy lekow :

Niesterydowe leki przeciwzapalne - NLPZ —s3a podawane dla zmniejszenia bolu
zwigzanego z zapaleniem stawow. Leki zwykle sa stosowane przez krotki okres czasu i
zalecane jest zmniejszenie dawki w momencie poprawy. Istnieje szereg lekéw z tej grupy
wlaczajac aspiryng. Obecnie aspiryna rzadko jest uzywana u dzieci jako lek
przeciwzapalny , jest ona obecnie szeroko stosowana u chorych z podwyzszonymi
poziomami przeciwcial antyfosfolipidowych w celu zapobiegania zakrzepicy naczyn
krwiono$nych.

Leki przeciwmalaryczne — takie jak hydroxychloroquine , sa przydatne w leczeniu
postaci choroby z rumieniem na twarzy , nadwrazliwo$cia na $wiatlo stoneczne jak
rowniez liszaja krazkowego 1 podostrej skornej postaci tocznia rumieniowatego.
Korzystny efekt dziatania tych lekow wystepuje zwykle po kilku miesiacach stosowania.
Nieznany jest zwiazek miedzy tru i malaria.
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Glikokortykosterydy — takie jak prednison i1 prednisolon sa lekami zmniejszajacymi
proces zapalenia 1 powoduja supresje uktadu immunologicznego .Sa one podstawowym
lekiem w terapii tru. W poczatkowym okresie zwykle nie udaje si¢ doprowadzi¢ do
ustapienia objawow choroby bez codziennego podawania glikokortykosteroidow przez
okres kilku tygodni lub miesigcy , a wigkszo$¢ dzieci wymaga takiego leczenia przez
wiele lat. Poczatkowa dawka leku 1 czgstos¢ ich podawania zaleza od stopnia
zaawansowania choroby i zaj¢cia narzadow wewngtrznych. Wysokie doustne i dozylne
dawki sa zwykle stosowane w leczeniu cigzkiej anemii hemolitycznej, przy zajgciu
osrodkowego uktadu nerwowego 1 w cigzkich przypadkach zajecia nerek. W momencie
wprowadzenia leczenia u dzieci nastgpuje zauwazalna poprawa stanu ogolnego,
samopoczucia i wzmozona aktywnos$¢. Po ustapieniu poczatkowych objawoéw choroby
dawke glikokortykosteroidow obniza si¢ do dawki podtrzymujacej ,tzn, najnizszej przy
ktorej nie wystgpuje zaostrzenie choroby. Redukcja dawki leku musi by¢ stopniowa z
czgstym monitorowaniem klinicznych 1 laboratoryjnych wskaznikow aktywnosci
choroby.

Zdarza si¢ jednak , ze mlodzi pacjenci sami zaprzestaja przyjmowanie
glikokortykosteroidow, lub zmniejszaja ich dawki ,by¢é moze z powodu nasilenia
objawow ubocznych ,by¢ moze czuja sig¢ lepiej .Wazne jest , aby dzieci i ich rodzice
wiedzieli w jaki sposob te leki dziataja i dlaczego ich odstawienie bez porozumienia z
lekarzem moze by¢ niebezpieczne. Niektore glikokortykosteroidy ( kortyzon ) sa w
warunkach fizjologicznych produkowane przez organizm. Kiedy rozpoczyna sig leczenie
tymi preparatami , organizm odpowiada zaprzestaniem wtasnej produkcji kortyzonu ,
przez zahamowanie wydzielania przez nadnercza. Jesli pacjent przyjmuje przez dtuzszy
czas glikokortykosteroidy , i potem nagle je odstawi , organizm moze nie by¢ w stanie
produkowaé¢ wystarczajacej ilosci wlasnego kortyzonu . Skutkiem tego moze by¢
zagrazajacy zyciu brak kortyzonu ( niewydolno$¢ kory nadnerczy ).Ponadto zbyt
gwaltowne zmniejszenie dawki glikokortykosteroidow moze spowodowaé cigzkie
zaostrzenie choroby.

Leki immunosupresyjne — takie jak azathioprine i cyclophosphamid dziataja w inny
sposob niz glikokortykosteroidy. Hamuja one proces zapalenia i obnizaja odpowiedz
immunologiczna ustroju .Moga by¢ one stosowane , gdy glikokortykosteroidy nie sa
wystarczajacy lekiem do zahamowania procesu chorobowego, lub gdy powoduja zbyt
duzo objawow ubocznych , lub tez gdy uwaza si¢ , ze potaczenie tych dwoch grup lekow
moze by¢ bardziej korzystne niz stosowanie samych glikokortykosteroidow.

Leki immunosupresyjne nie zastapia glikokortykosteroidow. Cyclophosphamid i
azathioprine moga by¢ podawane droga doustna i1 nie stosuje si¢ ich zwykle razem.
Pulsacyjne leczenie cyclophosphamidem jest stosowane u dzieci z powaznym zajg¢ciem
nerek , jak réwniez w zajgciu waznych dla Zycia narzadow. W tej formie leczenia duza
dawka cyclophosphamidu jest podawana dozylnie ( ok. 10-15 razy wyzsza dawka niz
przy podawaniu doustnym ).Tego typu leczenie mozna stosowa¢ ambulatoryjnie lub w
czasie krotkiego pobytu dziecka w szpitalu

Terapia biologiczna. — to leki ktore blokuja wytwarzanie przeciwcial. Ich zastosowanie
w tru jest eksperymentalne , i sa one podawane jedynie dla celow badan naukowych.

Badania naukowe w dziedzinie choréb immunologicznych , a szczegdlnie w tru sa
prowadzone bardzo intensywnie . Celem tych badan jest okreslenie molekularnych
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mechanizmoéw odpowiedzi immunologicznej 1 zapalenia , dla znalezienia nowych metod
terapii ,bez koniecznosci hamowania catego uktadu immunologicznego. Obecnie
prowadzi si¢ szereg badan klinicznych dotyczacych tru. Badania te obejmuja testowanie
nowych lekow, jak i poznawanie roznych aspektow genezy tru u dzieci.

Aktywne prowadzenie tych badan daje nadziej¢ na lepsza przysztos¢ dzieci chorych na
tru.

Jakie sa objawy uboczne lekéw?

Leki stosowane w tru maja do$¢ duza skuteczno$¢, jednakze moga powodowacé duzo
objawow ubocznych. (szczegdly dotyczace objawdw ubocznych znajduja si¢ w czgsci —
Terapia ). Niesterydowe leki przeciwzapalne moga powodowaé objawy uboczne takie
jak, bole brzucha (powinny by¢ przyjmowane po positkach), latwe pojawianie si¢
siniakdw na skorze, oraz zaburzenia czynno$ci nerek i watroby.

Leki przeciwmalaryczne moga powodowaé zmiany w siatkdwce oczu, wobec czego
pacjenci powinni mie¢ regularne badania okulistyczne.

Glikokotrykoidy daja wiele objawow ubocznych zaréwno krotkotrwatych jak i
dlugotrwatych. Ryzyko objawow ubocznych wzrasta, gdy wymagane jest stosowanie
wysokich dawek przez dtuzszy okres czasu.

Gléwnymi objawami glikokortykosteroidow sa:

Zmiany w wygladzie fizycznym (np. przyrost wagi ciala, zaokraglenie policzkow ,
nadmierne owlosienie ciata , zmiany na skorze jak: czerwone rozstepy, tradzik i tatwe
pojawianie si¢ siniakow). Przyrost wagi ciala mozna ograniczy¢ poprzez stosowanie
niskokalorycznej diety i ¢wiczenia.

Zwigkszone ryzyko infekcji, szczegolnie gruzlicy i ospy wietrznej. Dziecko, ktore miato
kontakt z ospa wietrzna, a jest przewlekle leczone glikokortykosteroidami, powinno
natychmiast skontaktowa¢ si¢ z lekarzem. Ochrona przed zachorowaniem na ospg
wietrzng polega na podaniu surowicy z przeciwcialami przeciwko ospie (bierne
uodpornianie).

Problemy brzuszne takie, jak: objawy niestrawnos$ci lub zgaga. Takie dolegliwosci moga
wymagac leczenia przeciwwrzodowego.

Podwyzszone cisnienie krwi.

Ostlabienie migs$ni (dzieci moga mie¢ problemy z wchodzeniem po schodach i
wstawaniem z krzesta).

Podwyzszony poziom cukru we krwi, szczegdlnie jesli istnieje predyspozycja genetyczna
cukrzycy.

Zmiany w zachowaniu: zaburzenia nastroju i depresja.

Problemy oczne: za¢ma i jaskra.

Zmniejszenie uwapnienia kosci —osteoporoza.

Nasilenie objawoéw ubocznych mozna zmniejszy¢ poprzez diet¢ z duza iloscia wapnia i
przyjmowanie dodatkowych dawek wapnia w tabletkach i witaminy D. Te $rodki
zapobiegawcze nalezy podja¢ juz od poczatku terapii duzymi dawkami
glikokortykosteroidow.

Opdznienie wzrostu.
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Warto podkresli¢, ze wigkszo$¢ objawow ubocznych glikokortykosteroidéw mija po
zmniejszeniu dawki lub zaprzestaniu stosowania leku.

Leki immunosupresyjne rowniez moga mie¢ powazne dziatania niepozadane, wazne jest
wigc, zeby dzieci przyjmujace te leki byty pod troskliwa opieka lekarza.

Opis dziatan niepozadanych lekow immunosupresyjnych znajduje si¢ w czesci ,,Leki”.

Jak dlugo powinno trwac¢ leczenie?

Leczenie powinno trwaé tak dlugo, jak utrzymuja si¢ objawy choroby. Na ogoét nie udaje
si¢ odstawi¢ glikokortykosteroidow w ciagu pierwszych lat od wprowadzenia leczenia..
Dhugotrwate podawanie nawet matych dawek tych lekéw moze zminimalizowaé ryzyko
zaostrzenia choroby i pozwala na podtrzymanie remisji. Dla wielu pacjentow bardziej
korzystne moze by¢ raczej utrzymywanie malej dawki glikokortykosteroidow, niz
ryzykowanie zaostrzenia poprzez odstawienie leczenia.

Czy mozna stosowac terapie niekonwencjonalne?

Nie istnieja magiczne terapie w tru. Obecnie pacjentom proponuje si¢ wiele
niekonwencjonalnych metod leczenia i kazdy powinien by¢ ostrozny wobec rad
niekompetentnych uzdrowicieli i mie¢ na uwadze skutki ich dziatania. Jezeli kto$
chciatby podda¢ sig takiej metodzie leczenia, powinien skonsultowac to najpierw z
pediatra-reumatologiem. Wigkszos¢ lekarzy zezwala na stosowanie nieszkodliwych
niekonwencjonalnych metod leczenia , pod warunkiem, ze pacjent bedzie stosowat si¢
rowniez do zalecen lekarskich. Problem zwiazany z terapiami niekonwencjonalnymi
polega na tym, ze wymaga si¢ od chorego, aby zaprzestal przyjmowania lekow w celu
,»,0CZyszczenia  organizmu’. Wobec  koniecznosci  statego  przyjmowania
glikokortykosteroidow celem podtrzymywania remisji choroby, zaprzestanie ich
stosowania moze by¢ bardzo niebezpieczne dla zdrowia pacjenta.

Jakie badania okresowe sa konieczne?

Wazne sa czgste wizyty u lekarza, poniewaz wielu powiktaniom mozna zapobiec lub
leczy¢ na etapie mato zaawansowanych zmian wowczas, gdy sa one wykryte wczesnie.
Dzieci chore na tru powinny mie¢ wykonywane regularnie pomiary ci$nienia krwi,
badania moczu, morfologi¢ krwi, badania poziomu cukru we krwi, badania krzepnigcia
krwi oraz badania poziomu dopelniacza i przeciwciat przeciw natywnemu DNA (anty n-
DNA). Okresowe badania krwi sa réwniez konieczne w trakcie terapii
immunosupresyjnej dla oceny czynnosci szpiku kostnego. Najkorzystniej dla pacjenta
jest, gdy jeden lekarz prowadzi leczenie dziecka chorego na tru — specjalista pediatra
reumatolog. Jesli zachodzi  potrzeba, powinno doj$¢ do konsultacji z innymi
specjalistami: przy problemach skornych (pediatra dermatolog ), w wypadku zaburzen
hematologicznych (pediatra hematolog) lub w razie zajgcia nerek (pediatra nefrolog).
Do leczenia dzieci z tru wiacza si¢ rowniez pracownikow socjalnych, psychologow,
dietetykow i profesjonalistow z innych dziedzin.

Jak dlugo trwa choroba?

Tru charakteryzuje si¢ wieloletnim przebiegiem, podczas ktorego wystepuja
naprzemiennie okresy remisji i zaostrzen choroby. Trudno jest przewidzie¢ jaki bedzie
przebieg choroby u danego pacjenta. Zaostrzenie choroby moze nastapi¢ w kazdej chwili
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badz samoistnie, badz jako reakcja na infekcje lub inny blizej nieokreslony czynnik.
Réwniez remisje moga wystgpowac spontanicznie . Nie ma mozliwos$ci przewidzenia, jak
dlugo bedzie trwato zaostrzenie, jesli do niego dojdzie, ani jak dilugo bedzie trwata
remisja.

Jaka jest dlugoterminowa prognoza w tru?

Prognoza jest znacznie korzystniejsza u chorych, u ktérych wczesnie rozpoznano chorobg
i wprowadzono leczenie glikokortykosteroidami oraz lekami immunosupresyjnymi.
Wielu pacjentow, u ktorych tru wystapit w dziecinstwie, dobrze funkcjonuje w
przysztosci. Niemniej jednak, czasami choroba ta moze mie¢ cigzki, zagrazajacy zyciu
przebieg i moze by¢ réwniez aktywna w okresie dojrzewania i w zyciu dorostym.
Rokowanie w tru w dziecinstwie zalezy od stopnia zajecia narzadow wewngtrznych.
Dzieci, u ktorych wystepuje cigzka posta¢ zajecia nerek lub osrodkowego uktadu
nerwowego wymagaja intensywnego leczenia. W przeciwienstwie do tego, zmiany
skorne 1 zapalenia stawow moga by¢ leczone bardziej tagodnie. Jednakze prognoza w
kazdym indywidualnym przypadku jest trudna do przewidzenia.

Czy istnieje mozliwos¢ calkowitego wyzdrowienia?

Zazwyczaj , jesli choroba jest rozpoznana we wczesnym stadium i prawidlowo leczona,
jej objawy ustepuja 1 choroba przechodzi w fazg remisji. Jednakze, jak wczesniej
wspomniano, tru jest trudna do przewidzenia przewlekta choroba i dzieci nia dotknigte
wymagaja statego leczenia i kontroli lekarskich przez dlugi okres czasu. Czgsto taki
pacjent po osiagnigciu dorostosci musi przejs¢ pod opieke reumatologa dorostych.

W jaki sposob choroba moze wplyna¢ na zycie codzienne dziecka i jego rodziny?
Dziecko chore na tru, prawidtowo leczone, moze prowadzi¢ normalny tryb zycia w
granicach rozsadku. Jedynym wyjatkiem jest konieczno$¢ unikania ekspozycji na $wiatto
stoneczne, co moze wywola¢ zaostrzenie choroby. Chore dziecko nie moze wychodzi¢ na
plaze w ciagu dnia, ani przebywac na stoficu przy basenie.

W przypadku dzieci dziesigcioletnich i starszych, bardzo wazne jest, aby zdawaty sobie
spraw¢ z tego, jak wazne jest przyjmowanie lekow oraz dokonywaly wyborow
dotyczacych opieki nad nimi. Dzieci i ich rodzice powinni by¢ §wiadomi tego, jakie sa
objawy tru, aby wczesnie rozpozna¢ zaostrzenie. Niektore objawy takie, jak przewlekte
zmeczenie, brak energii moga utrzymywac si¢ przez kilka miesigcy po zakonczeniu
zaostrzenia lub nawet nigdy nie ustapic.

Chociaz powinno si¢ bra¢ pod uwage pewne ograniczenia, dziecko powinno by¢
zachgcane do wlaczania si¢ w miar¢ mozliwosci w zycie jego rowiesnikow.

Jakie sg problemy zwigzane ze szkolg?

Dzieci chore na tru moga i powinny chodzi¢ do szkoly, z wyjatkiem okres6w zaostrzenia
choroby. Ogolnie biorac tru nie wptywa na zdolno$¢ dziecka do uczenia si¢ i myslenia
chyba, ze doszto do zajgcia osrodkowego uktadu nerwowego. Wtedy to moga pojawic sig
trudno$ci w koncentracji i zapamigtywaniu, bole glowy i zmiany nastroju. Wowczas
wskazana jest zmiana programu nauczania.

Nalezy podkresli¢, ze dzieci powinny bra¢ udziat w zajeciach nadprogramowych w
takim stopniu, w jakim pozwala na to choroba.
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Czy mozna uprawiac¢ sport?

Ograniczenia dotyczace ogolnej aktywnosci dzieci sa zazwyczaj niepotrzebne i
niepozadane. W czasie remisji dzieci powinny by¢ zachg¢cane do regularnych ¢wiczen.
Zaleca sig : spacery, plywanie, jazde na rowerze i aerobic. Nie nalezy doprowadza¢ do
stanu duzego zmegczenia. Podczas zaostrzenia ¢wiczenia powinny by¢ ograniczane.

Jaka dieta?

Nie istnieje specjalna dieta , ktora mozna leczy¢ tru .Dzieci chore na tru powinny
stosowac zdrowa, pelnowarto$ciowa diete. Jesli przyjmuja glikokortykosteroidy powinny
ograniczy¢ podaz soli , by zapobiec wystapieniu nadcisnienia oraz zmniejszy¢ ilos¢ cukru
by zapobiec cukrzycy i nadwadze.. Dodatkowo powinny mie¢ diet¢ wzbogacona w wapn
1 witaming D, aby zapobiec osteoporozie. Nie udowodniono, by zestawy witamin byly
pomocne w leczeniu tru.

Czy klimat moze mie¢ wplyw na przebieg choroby?

Wiadomo, ze ekspozycja na dziatanie promieni stonecznych moze spowodowac
pojawienie si¢ wysypek skornych jak rowniez moze zaostrzy¢ chorobg. Aby temu
zapobiec zaleca si¢ stosowanie zewngtrznych $rodkéw ochrony przed stoncem na
odkryte czgsci ciala .Nalezy pamigtac, aby uzy¢ krem przynajmniej na 30 min. przed
wyjsciem na stonce., by pozwoli¢ mu przenikna¢ w skor¢ 1 wyschnaé. Podczas
stonecznego dnia filtr powinien by¢ naktadany co 3 godziny .Niektore filtry sa odporne
na wodg ,ale zaleca si¢ ich aplikacje po kazdej kapieli. Wazne jest rowniez by nosi¢
ubranie chroniace przed stoncem, takie jak kapelusze z szerokim rondem , czy ubranie z
dlugim rgkawem, nawet w dni pochmurne, gdyz promienie ultrafioletowe moga
przenika¢ przez chmury. Wysypki skorne moga wystapi¢ réwniez po ekspozycji na
swiatto pochodzace z lamp jarzeniowych , halogenowych i monitorow komputerowych.
Dzieci dtugo przebywajace przed monitorem komputera powinny mie¢ ekran z filtrem
UVv.

Czy dziecko moze by¢ szczepione?

W przypadku dzieci chorych na toczen istnieje podwyzszone ryzyko infekcji, dlatego
wazna jest ochrona dziecka przed infekcja poprzez szczepienie. Istnieje jednak kilka
wyjatkow :

1.dzieci w ostrej fazie choroby nie powinny by¢ szczepione

2.dzieci leczone lekami immunosupresyjnymi (glikokortykosteroidy i cytostatyki ) nie
moga by¢ szczepione zywymi wirusami ( np. odra, §winka, rozyczka, polio—szczepionka
doustna i ospa wietrzna). Szczepionka doustna przeciwko polio jest przeciwwskazana
rébwniez u czlonkdw rodziny mieszkajacych w domu z dzieckiem leczonym
immunosupresyjnie.

3.szczepionka przeciwpneumokokowa jest zalecana dzieciom chorym na tru z
niedoczynno$cia $ledziony.

Jakie sa problemy zwiazane z zyciem seksualnym, ciazg i kontrolg urodzen?

Wigkszo$¢ kobiet z tru moze przeby¢ niepowiklana ciaz¢ 1 urodzi¢ zdrowe dziecko.
Najlepszym momentem na zaj$cie w cigze jest remisja choroby ,bez stosowania lekow,
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lub malych dawek glikokortykosteroidow (inne leki moga by¢ szkodliwe dla dziecka).
Kobiety chore na tru moga mie¢ problemy z zajsciem w ciazg¢ zaré6wno z powodu
aktywnosci choroby jak i stosowanych lekow. W tru istnieje rowniez wigksze ryzyko
poronienia, porodu przedwczesnego i wad wrodzonych zwiazanych z wystapieniem
tocznia nowodkowego (zalacznik 2). Kobiety z podwyzszonymi poziomami przeciwcial
antyfosfolipidowych (zatacznik 1) naleza do grupy wysokiego ryzyka patologicznej
ciazy.

Ciaza moze wywota¢ zaostrzenie tru , dlatego kobiety cigzarne powinny by¢ pod
szczegbdlna opieka ginekologa-potoznika, ktory zna problem ciazy w toczniu i
wspotpracuje z reumatologiem.

Najlepszymi metodami antykoncepcji w tru sa: metody mechaniczne (prezerwatywy i
wktadki dopochwowe) i §rodki plemnikobdjcze.

Srodki hormonalne zawierajace estrogeny moga zwigkszy¢é ryzyko zaostrzenia tru.

ZALACZNIK 1.

Przeciwciala antyfosfolipidowe.

Przeciwciala antyfosfolipidowe sa skierowane przeciwko wlasnym fosfolipidom (czgs$¢
btony komorkowej) albo biatkom budujacym fosfolipidy. Dwoma najczesciej
wystgpujacymi przeciwcialami antyfosfolipidowymi sa przeciwciata antykardiolipinowe
1 antykoagulant toczniowy. Przeciwciata antyfosfolipidowe sa obecne u 50 % dzieci z tru,
ale wystepuja rowniez w przypadku innych choréb antoimmunologicznych, cigzkich
infekcji, a takze u niewielkiej liczby zdrowych dzieci.

Te przeciwciala zwigkszaja sklonnos¢ do wystapienia zakrzepéw 1 sa zwiazane z:
zakrzepica tgtnicza i/lub zylna, matoptytkowoscia ,migrenowymi bolami glowy,
padaczka 1 siateczkowatym rozszerzeniem naczyn skory (livedo reticularis). Czgstym
miejscem zakrzepicy jest mozg, co moze prowadzi¢ do udaru. Zakrzepy moga powstawac
réwniez w zylach konczyn dolnych i w nerkach. Nazwa -zespot antyfosfolipidowy-
dotyczy wspolistnienia objawow zakrzepicy i dodatnich testow serologicznych na
obecnos$¢ przeciwciat antyfosfolipidowych.

Przeciwciala antyfosfolipidowe maja szczegdlne znaczenie u kobiet w ciazy , poniewaz
wplywaja na funkcje tozyska. Zakrzepy, ktoére powstaja w naczyniach tozyska moga
spowodowaé poronienie, opdznienie rozwoju ptodu, stan przedrzucawkowy (wysokie
cisnienie w ciazy) 1 poréd martwego ptodu. Niektore kobiety z obecnoscia tych
przeciwcial maja problemy z zaj$ciem w ciaze.

Wigkszo$¢ dzieci z dodatnimi testami na obecno$¢ przeciwcial antyfosfolipidowych
nigdy nie miato zakrzepicy. Obecnie prowadzi si¢ badania nad stosowaniem
profilaktycznego leczenia u tych dzieci .Podaje si¢ im male dawki aspiryny. Aspiryna
dziala na ptytki, obnizajac ich zdolno$¢ do agregacji. U miodziezy z zespotem
antyfosfolipidowym istotne jest unikanie takich dodatkowych czynnikéw ryzyka jak:
palenie tytoniu i doustna antykoncepcja.

W momencie rozpoznania tego zespolu (u dzieci po incydencie zakrzepowym) leczenie
polega na zmniejszeniu lepkosci krwi. Jest to zwykle osiagane przez podawanie tabletek
warfaryny (antykoagulant). Nalezy przyjmowac ja codziennie i wowczas konieczne jest
wykonywanie testow krzepnigcia krwi, by oceni¢ skuteczno$¢ leczenia. Czas trwania
leczenia przeciwzakrzepowego zalezy od stopnia cigzkosci zakrzepicy.
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Kobiety z obecnymi przeciwciatami antyfosfolipidowymi, z nawykowymi poronieniami
moga by¢ takze leczone przeciwzakrzepowo . Warfaryna jest jednak przeciwwskazana w
ciazy, gdyz moze ona powodowa¢ wady wrodzone ptodu. Leczenie cigzarnych w tym
wypadku obejmuje stosowanie aspiryny lub heparyny. Heparyna musi by¢ podawana
podskérnie. Powyzsza terapia i stata opieka ginekologiczna pozwala 80 % chorych
kobiet urodzi¢ zdrowe dziecko.

ZALACZNIK 2.

Toczen noworodkowy

Toczen noworodkowy jest rzadka choroba ptodu i noworodka spowodowana tym, ze
przez tozysko przedostaja si¢ przeciwciala od matki. Specyficzne przeciwciata zwiazane
z toczniem noworodkowym sa znane jako anty-Ro i1 anty-La. Wystepuja one u 1/3
pacjentéow z tru, jednak wiele matek z tymi przeciwcialami rodzi dzieci bez objawdéw
tocznia noworodkowego. . Z drugiej strony choroba ta moze wystapi¢ u dzieci zdrowych
matek. Toczen noworodkowy rozni si¢ od tru. W wigkszosci przypadkoéw jego objawy
ustepuja samoistnie do 3 lub 6 miesigca zycia, nie pozostawiajac zadnych sladow.
Najbardziej typowym objawem jest wysypka, ktora pojawia sig kilka dni lub tygodni po
urodzeniu, szczego6lnie po ekspozycji na slonce. Jest ona przemijajaca 1 zazwyczaj
ustgpuje bez pozostawienia blizn. Drugim najczgsciej spotykanym objawem sa zmiany w
obrazie krwi obwodowej, ktore rzadko sa powazne i maja tendencj¢ do ustgpowania w
ciagu kilku tygodni bez leczenia. Bardzo rzadko pojawia si¢ szczegdlny rodzaj zaburzen
rytmu serca znany jako wrodzony blok serca. We wrodzonym bloku serca dziecko ma
nieprawidtowo wolne t¢tno. Ta nieprawidtowos$¢ jest stata i moze by¢ zdiagnozowana
miegdzy 15 a 25 tygodniem ciazy na podstawie badania ultrasonograficznego serca ptodu.
W niektorych przypadkach istnieje mozliwos¢ leczenia choroby u nienarodzonego
dziecka. Po wurodzeniu niektére dzieci z wrodzonym blokiem serca wymagaja
wszczepienia rozrusznika serca. Jesli matka miata juz jedno dziecko z wrodzonym
blokiem serca, istnieje ok. 10-15% ryzyko urodzenia dziecka z tym zaburzeniem. Dzieci
z toczniem noworodkowym rozwijaja si¢ prawidtowo. Istnieje mate prawdopodobienstwo
rozwinigcia tru w pdzniejszym zyciu.
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