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SZISZTEMAS LUPUSZ ERITEMATOZUSZ (SLE)

Mi ez?

A Szisztémas lupusz eritematozusz (SLE) egy kronikus autoimmun betegség, amely a test
kiilonb6z6 szerveit tamadhatja meg, kiilondsképpen a bort, az iziileteket, a vérképzd rendszert és a
veséket. Az SLE kronikus betegség, ami azt jelenti, hosszan tart6. Az autoimmun jelentése az, hogy
rendellenes az immunrendszer mitkddése és ahelyett, hogy megvédené a szervezetet a baktériumok
¢s virusok ellen, a beteg sajat szoveteit tdmadja.

Az szisztémas lupusz eritematozusz (SLE) elnevezés a 20. szdzad elejére vezethetd vissza. A
szisztémas azt jelenti, hogy a test sok szervét €rinti, a lupusz a latin farkas sz6bol vezethetd le és az
arcon megjelend jellegzetes pillango-szerli kilitésre utal, ami az orvosokat a farkasok pofajan
talalhato fehéres rajzolatra emlékeztette. Az eritematozusz gorogiil azt jelenti voros és a borkiiitések
vOrosségére utal.

Milyen gyakori?

Az SLE ritka betegség, amely egymilli6 gyermek koziil minddssze 5-6t érint évente. Az SLE
megjelenése igen ritka 5 éves kor eldtt, és nem gyakori a serdiil6kor eldtt sem.

A termékeny életszakaszukban 1év0 ndk (15-45) a leggyakrabban érintettek, és ebben a
korosztalyban az érintett ndk és férfiak ardnya 9:1. A pubertés kor eldtt allo fiatalabb gyermekeknél
a fiak érintettsége gyakoribb.

Az SLE-t vilagszerte ismerik. A betegség ugy tlinik gyakoribb az afrikai, amerikai, 4zsiai, latin és a
bennsziilott amerikai szarmazasu gyermekeknél.

Mik a betegség okai?

Az SLE pontos oka nem ismert. Annyit tudunk, hogy az SLE egy autoimmun betegség, amikor is az
immunrendszer elvesziti arra valo képességét, hogy kiilonbséget tegyen egy idegen behatold ¢és a
beteg sajat szovetei, sejtjei kozott. Az immunrendszer hibat vét, és olyan ellenanyagokat kezd
termelni, amelyek a sajat sejteket idegenként azonositjak be és megsemmisitik azokat. Az eredmény
egy autoimmun reakcid, amely a jellegezetes szervek gyulladasat okozza (iziiletek, vesék, bdr). A
gyulladas azt jelenti, hogy az érintett testrészek forrova, vordssé, duzzadttd és esetenként
érzékennyé valnak. Ha a gyulladas jelei hosszasan észlelhetdek, mint az SLE esetében, akkor
szovetkarosodas torténhet és a normalis funkciok karosodnak. Ezért az SLE kezelésének célja a
gyulladés megsziintetése, csokkentése.

Tobbszorosen oroklott kockazati tényezok véletlenszerli kornyezeti behatasokkal parosulva
lehetnek felelések a rendellenes immun reakcidért. Ismeretes, hogy az SLE-t szdmos tényezd
eléidézheti, mint példaul a hormonalis egyenstly hidnya pubertaskorban, kornyezeti faktorok, ugy
mint napsugarzas, egyes virusos fertézések és bizonyos gyogyszerek.

Orokletes ez a betegség? Megel6zhet6?

Az SLE nem orokletes betegség, mivel a sziildk nem adhatjdk at kozvetleniil gyermekeiknek.
Mindazonaltal a gyermekek 6rokdlnek bizonyos, mindeddig nem ismert genetikai faktort sziileiktol,
amely fogékonnya teheti 6ket az SLE-re. Nem eleve elrendelt, hogy kialakul naluk az SLE, de
nagyobb a valdsziniisége.
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Nem szokatlan, hogy az SLE-s gyermek csaladjdban, rokonsagan beliil valaki mas is szenved
autoimmun betegségben, ugyanakkor nagyon ritkan fordul eld, hogy egy csalddon belil két
gyermek is SLE-s legyen.

Miért kapta el a gyermekem ezt a betegséget? Megelozhet6?

Az SLE kivaltd oka ismeretlen, de valdsziniisithetd, hogy genetikai hajlam és a kornyezeti
behatasoknak valo kitétel kombinacidja sziikséges a betegség eldidézéséhez. A genetikai és a
kornyezeti tényezOk SLE-t el6idézd pontos szerepe még meghatarozasra var.

Az SLE nem megeldzhetd, bar az érintett gyermeknek ajanlatos keriilnie bizonyos szituaciokat,
amelyek elindithatjdk, vagy fellobbanthatjdk a betegséget (példaul fényvédd kendcs nélkiil
tartdzkodni a napsiitésben , egyes virusos fertdézések, stressz, hormonok és bizonyos gydgyszerek).

Fert6z6-e a betegség?
Az SLE nem ragalyos, nem terjed emberrdl emberre, mint egy fertézés.

Melyek a {0 tiinetei?

A betegség altalaban lassan, fokozatosan veszi kezdetét, az ujabb ¢€s jabb tiinetek néhany hét,
honap, vagy akar év leforgasa alatt tlinnek fel. A gyermekeket érintdé SLE-nél a leggyakoribb
kezdeti tiinet az altalanos faradtsagra és rossz kozérzetre vald panaszkodas . A legtébb SLE-s
gyermek tartds, vagy valtolaztol szenved, veszit testsulyabol és étvagya is csokken.

Idovel sok gyermeknél kifejlédnek azok a jellegzetes tiinetek, amelyeket a test szdmos szervének
érintettsége okoz. Nagyon gyakori a bor- és nyalkahartya érintettség, amelyek magukba foglaljak a
kiilonb6z6é kinézetli borkititéseket, fényérzékenységet (ahol a napfény Kkilitést provokalhat),
valamint a szdj ¢és az orr nyalkahartyajan kialakuld fekélyeket. Az érintett gyermekek egy
harmadanal-felénél alakul ki a tipikus ,,pillang6szarny” kiiités az orron és az arcon. Néha az
atlagosnal tobb haj hullik ki (alopecia/kopasz folt), és eldfordul, hogy a kezek kipirosodnak,
elfehérednek vagy elkékiilnek, ha hidegnek vannak kitéve (Raynaud szindroma). A tiinetek
magukba foglalhatjdk a duzzadt, merev iziileteket, izomfajdalmat, vérszegénységet, bor
sériilékenységet , fejfajast, gorcsrohamokat és mellkasi fijdalmat. A vese-érintettség bizonyos fokig
minden SLE-s gyermeknél megtalalhatd, és az egyik fO0 meghatarozoja a betegség hosszatavu
lefolyéasanak.

A sulyos vese-érintettség leggyakoribb tlinete a magas vérnyomas, véres vizelet, piiffedés,
kiilonosképpen a labfejekben, labakban és a szemhéjon.

Azonos-e a betegség minden gyermek esetében?

Az SLE tilinetei széles korben valtakoznak minden egyes esetnél, igy tehat minden gyermek
betegségprofilja, tiineteinek Osszessége kiilonb6zd. Minden eddig leirt tiinet akar az SLE kezdeti
stadiumaban, vagy barmikor a betegség lefolyasa alatt felbukkanhat.

Van-e kiilonbség gyermekkori illetve felnéttkori betegség kozott?
Altalanossdgban az SLE gyermekkorban és felndttkorban hasonld. Mindazonaltal, a betegség
gyermekeknél gyorsabban valtozik, €s altalaban a felndttekénél stilyosabb.

Hogyan lehet megallapitani, diagnosztizalni?

Az SLE diagnosztizalasa a panaszok (mint pl. fajdalom), a tiinetek (mint pl. 14z) és a vizsgélati
eredmények egylittesén alapszik, miutan mas betegségek lehetdségét ki lehetett zarni. Az Amerikai
Reuma Szovetség orvosai, annak érdekében, hogy az SLE megkiilonboztethetévé valjon mas
betegségektol, felallitottak egy 11 pontos kritériumrendszert, amelyek ha egymassal kombinaltan
vannak jelen, SLE-re utalnak.

Ezek a kritériumok olyan gyakran el6forduld tiineteket/rendellenességeket képviselnek, amelyeket
SLE-s betegeknél figyeltek meg. A betegnél a 11 kritériumbdl minimum 4-nek eld kell fordulnia a
betegség kezdete oOta eltelt idészakban ahhoz, hogy formalisan, hivatalosan is diagnosztizalni

2 12/2003



lehessen az SLE-t. Mindazonaltal a gyakorlott orvosok akkor is fel tudjak allitani a diagndzist, ha
kevesebb mint 4 kritérium van jelen. Ezen kritériumok pedig:

1) A ,,pillangdészarny" Kiiités: vords kiiitések az arcon és az orrnyergen.

2) Fényérzékenység: a bor szélséséges reakcidja a napfényre. Altalaban csak a napnak kozvetleniil
kitett bor érintett; amit a ruha megdv, az nem.

3) Diszkoid lupusz: pikkelyszerdi, kidllo, érme alaka kilités ami az arcon, fejbdrdn, fiileken,
mellkason és a karokon is jelen lehet. Begyogyuldsuk utan heget hagynak a bérén. A diszkoid
borelvaltozas gyakoribb az afro-amerikai gyermekek kdrében, mint mas faji csoportoknal.

4) Nyalkahartya fekélyek: kicsiny sebek, amelyek a szaj vagy az orr nyalkahartyajan keletkeznek.
Altalaban fajdalommentesek, de az orrban 1évé fekélyek orrvérzést okozhatnak.

5) iziileti gyulladas: az SLE-s gyermekek nagy tobbségét érinti. Fajdalmat és duzzanatot okoz a
kezek, csuklok, konyokok, térdek, valamint a karok és labak egyéb iziileteiben is. A fajdalom
vandorlo6 lehet, ami azt jelenti, hogy egyik iziiletrdl a masikra vandorol, valamint felléphet a test
jobb és bal oldalan ugyanazokban az iziiletekben is . Az SLE-s esetekben eléforduld iziileti
gyulladas éaltalaban nem okoz tartds elvaltozasokat, deformitasokat.

6) Pleuritisz: a mellhartya (a tiidot koriilvevd burok) gyulladdsa, valamint perikarditisz, azaz
szivburokgyulladas. Ezen érzékeny szovetek gyulladasa folyadékgyiilemet okozhat a sziv vagy a
tiidd koriil. A pleuritisz egy sajatos tipusu mellkasi fajdalommal jar, ami 1¢legzetvételnél erdsodik.
7) A vesék érintettsége majdnem az Osszes SLE-s gyermeknél megfigyelhetd; ez az egészen
jelentéktelentdl a nagyon sulyosig minden szinten jelen van. Kezdetben altalaban tiinetmentes és
csak vizeletvizsgalattal lehet felderiteni, valamint a vesemiikodésre utald vérvizsgalattal. A jelentOs
veseelégtelenségben szenvedd gyermekek vizelete vért tartalmazhat, és duzzanat, piiffedés
¢észlelhet6 a labfejeken, labakon.

8) A kozponti idegrendszer érintettsége magaba foglalja a fejfajast, gorcsrohamokat és egyéb
pszichiatriai tiineteket, mint példaul koncentraciézavar, emlékezetzavar, hangulati ingadozasok,
depresszio, pszichdzis (ez egy sulyos mentalis allapot, amikor gondolkodési- és viselkedészavarok
alakulnak ki).

9) A vérsejtek rendellenességei, amit az autoantitestek okoznak, amelyek a vérsejteket tamadjak.
A vordsvérsejtek (oxigént szallitanak a tiidobdl a test mds szerveibe) feloldodasanak ¢és
elpusztulasanak folyamatat haemolizisnek nevezziik. Ez haemolitikus anémidt/vérszegénységet
okozhat. Ez a pusztulasi folyamat lehet lassu, és relativ gyenge, vagy nagyon gyors, amikor is
vészhelyzet allhat eld.

A fehérvérsejtek szamanak csokkenését leukopenidnak hivjak, 4am ez altaldban nem veszélyezteti az
SLE-s betegeket.

A trombocitaszam (vérlemezke) csokkenését trombocitopenianak nevezziik. Azok a gyermekek,
akiknél trombocitaszam csokkenés 1ép fel, sériilékenyek lesznek, a test kiilonbozd részein
vérzékenység 1éphet fel, példaul az emésztérendszerben, a hugy-ivar rendszerben, a méhben, vagy
az agyban.

10) Az immunolégiai rendellenességek a vérben az auto antitestek jelenlétét jelentik, ami SLE-re
utalhat:

a) a természetes(kettés szal) DNS elleni ellenanyagok olyan autoantitestek amelyek a sejt
genetikai anyaga ellen iranyulnak. FElsdsorban az SLE-s eseteknél talalhatok meg. Ezen
ellenanyagok kimutatasara szolgald tesztet gyakran meg kell ismételni, mert a kettds szala DNS
elleni ellenanyagokmennyisége novekedo tendenciat mutat amikor az SLE aktiv stddiumban van, és
ezen teszt az orvos segitségére lehet a betegség aktivitsi szintjének megallapitasdban.

b) az Sm ellenanyag annak a betegnek a nevére (Smith) utal, akinek a vérében eldszor talaltak ilyet.
Ezek az auto antitestek szinte kizardlag csakis az SLE sajatossagai, ezért gyakran segitenek
megerdsiteni a diagndzist.

¢) antifoszfolipid antitest pozitivitas (1-es melléklet)

11) Az antinuklearis antitestek (ANA) olyan autoantitestek, melyek a sejtmag ellen irdnyulnak.
Szinte az Osszes SLE-s beteg vérében megtalalhatoak. Mindemellett, egy pozitiv ANA lelet
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onmagaban még nem bizonyiték az SLE-re, mivel ez a teszt mas betegségek esetében is pozitiv
lehet, s6t, még az egészséges gyermekek koriilbeliil 6t szazalékéanal is enyhén pozitiv lehet.

Mi a vizsgalatok jelentosége?

A laboratoriumi vizsgalatok segithetnek diagnosztizalni az SLE-t és eldonteni, hogy melyik bels6
szerv ¢érintett (ha egyaltalan érintett valamelyik). A rendszeres vér- és vizeletvizsgalat a betegség
aktivitasanak és sulyossaganak figyelemmel kisérése szempontjabol fontos, valamint azért, hogy
megallapitsdk, mennyire jol tliri a beteg a gyogyszereket. Szamos laboratdriumi vizsgélatra van
sziikség az SLE esetében:

1) A rutin klinikai vizsgalatok kimutatjak az aktiv szisztémds betegség tobb szervre kiterjedd
jelenlétét:

A vérsejtsiillyedés (Westergren) és a C-reaktiv fehérje (CRP) mindegyike emelkedett értéket mutat
gyulladés esetén. Az SLE esetében a CRP normalis is lehet, mialatt a vérsejtsiillyedés magasabb a
normalisnal. A CRP megemelkedett értéke egyéb jarulékos fertézést jelezhet.

A teljes vérkép fényt derithet vérszegénységre, valamint alacsony vérlemezke és fehérvérsejt
szamra.

A szérum fehérje elektroforézis kimutathatja a megemelkedett gammaglobulin szintet (fokozott
gyulladést) és az albumin szint csokkenését (vese érintettségét).

A rutin kémiai panelek fényt derithetnek a vesék érintettségére (szérum karbamid nitrogén és
kreatinin szint emelkedés ¢és elektrolit koncentracio valtozasok), a majfunkcidos tesztek
rendellenességeire €s az izomenzimek szintjének emelkedésére, ha izom érintettségrol is sz6 van.

A vizeletvizsgalat nagyon fontos az SLE kezdeti id6szakaban és az azt kdvetdekben is, hogy a vesei
érintettséget meghatarozhassuk. A legjobb, ha rendszeres i1d6kozonként végzik, még akkor is, ha a
betegség nyugalomban van. A vizeletvizsgalat kimutathatja a vesegyulladas kiilonbozd jeleit, mint
megkérik, hogy 24 oran keresztiil gyiijtsék vizeletiiket. Ennek segitségével a vesék érintettségét
koran fel lehet fedezni.

2) Immunologiai tesztek:

Antinuklearis antitestek (ANA) (lasd diagnozis)

A kettds szali DNS ellenanyagok (lasd diagnozis)

Sm ellenanyag (14sd diagnozis)

Antifoszfolipid antitestek (1-es melléklet)

A vér komplementszintjét mérd laboratériumi vizsgalatok. A komplement egy gytijtokifejezés a
vér fehérjék egy olyan csoportjara, amelyek elpusztitjak a baktériumokat és szabalyozzdk a
gyulladésos és immun-reakcidkat. Egyes komplement fehérjék (a C3 és a C4) felhasznalodnak az
immun-reakcidk soran és ezeknek a fehérjéknek az alacsony szintje jelzi a betegség aktiv jelenlétét,
els@sorban a vesék érintettségét.

Ma mar sok mas vizsgalati lehetdséggel rendelkeziink ahhoz, hogy jobban megitélhessiik az SLE-
nek a kiilonbodzo szervekre kifejtett hatdsat. A vese-biopszia (egy kicsiny szovetdarab kimetszése
és szOvettani vizsgdlata) igen gyakori. Ezaltal értékes informéciokhoz juthatunk az SLE-s
elvaltozasok tipusarol, mértékérél és korarol, ezért nagyon hasznos a megfeleld kezelés
kivalasztasahoz. A bdr-biopszia segithet diagnosztizalni a bdérerek gyulladasat, a diszkoid lupuszt,
vagy a kiilonbozd tipusu borkiiitések eredetét. Mas vizsgéalatok magukba foglaljak a mellkas-
rontgent (sziv €s tiid6 vizsgalata), az EKG-t, azaz a szivmiikddés elektromos vizsgalatat, a tiidok
légzés-funkcionalis vizsgalatat, az elektroenkefalografiat, azaz az agyi elektromos tevékenység
vizsgélatat (EEG), magneses rezonancia-vizsgalatot (MR), vagy egyéb agyi CT vizsgalatokat,
valamint a kiilonb6z6 szdveteken végzett biopsziat.

Kezelheto-e, van-e ra gyogymod?
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Jelenleg nincs oki gydogymdd az SLE meggydgyitasara, de az SLE-ben szenvedd gyermekek nagy
tobbsége sikeresen kezelhetd. A kezelés célja a komplikaciok megeldzése, csakugy, mint a tiineti
kezelés.

Az SLE, amikor el6szor diagnosztizaljak, altaldban nagyon aktiv. Ezen a szinten nagy dozist
gyogyszerelést igényelhet, hogy kordaban tarthassuk a betegséget, és megeldzziikk a szervek
karosodasat. Sok gyermeknél a kezelés az SLE fellobbanasait jol fékezi, és a betegség lassan
megnyugodhat, amikor is mar csak enyhe kezelésre van sziikség, vagy talan még arra sem.

Milyen kezelések léteznek?

Az SLE tiineteinek tobbsége a gyulladasra vezethetd vissza, ezért a kezelés a gyulladas
csokkentésére iranyul. Csaknem vilagszerte négy gyogyszercsoportot hasznalnak az SLE-s
gyermekek kezelésére:

A nem-szteroid gyulladascsokkenté gyogyszereket (NSAID) az iziileti gyulladas altal okozott
fajdalom csokkentésére hasznaljak. Altalaban csak rovid id6re irjak fel éket azzal az instrukcioval,
hogy fokozatosan csokkentsék a dozist az iziileti gyulladas javuldsadval. A gyoégyszerek ezen
csaladdjaban sok valtozat 1étezik, ide tartozik az aszpirin is. Az aszpirint manapsag ritkan hasznaljak
gyulladascsokkentd hatasaért, mindemellett a gyermekeknél széles korben alkalmazzédk emelkedett
antifoszfolipid ellenanyag szint esetén, hogy megel6zz¢k a fokozott véralvadas folyamatat.

A malaria elleni szerek, ugy mint a hidroxiklorokvin, nagyon hatasosak a napra érzékeny
borkititések ellen, példaul az SLE diszkoid vagy a szubakut (félheveny) tipusaira. Honapokig
tarthat, mig ezek a gyogyszerek kifejtik jotékony hatasukat.. Az SLE és a malaria kozott nincs
ismert Osszefiiggés.

A glukokortikoszteroidokat, mint a prednizont vagy prednizolont (mellékvesekéreg hormon
tartalmu gyogyszer) a gyulladas csdkkentésére és az immunrendszer aktivitasdnak elnyomésara
hasznaljak. Ezek az SLE 6 kezelési modjai. A betegség kezdeti ellendrzése altalaban nem érhetd el
a glukokortikoszteroidok heteken vagy honapokon &t tartd napi alkalmazéisa nélkiil, sét, sok
gyermek évekig igényli ezeket a gyogyszereket. A kezdeti dozis és az alkalmazas gyakorisaga a
betegség sulyossagatdl és a megtamadott szervrendszerektdl fiigg. A magas dozisu, szajon
keresztiil, vagy intravénasan adott glukokortikoszteroid kezelést altalaban a sulyos haemolitikus
anémianal (vérszegénység), a kozponti idegrendszer megbetegedésekor és sulyos veseelégtelenség
esetén alkalmazzdk A gyermekek szembetlind kozérzetjavuldst és energikussagot tapasztalnak a
glukokortikoszteroidok beaddsa utdn mar napokkal.

Miutan a betegség kezdeti tiineteit ellendrzés ala vontuk, a glukokortikoszteroidok szintjét arra a
lehetd legalacsonyabbra kell csokkenteni, ami még fenntartja a gyermek jo kozérzetét. A
glukokortikoszteroid dézis csokkentésének fokozatosnak kell lennie, folyamatos megfigyelés alatt,
hogy megbizonyosodjunk arrol, hogy a klinikai és a laboratériumi mddszerekkel mért betegség
aktivitast lenyomtuk.

Idonként a serdiilok hajlamosak arra, hogy abbahagyjak a glukokortikoszteroidok szedését,
csOkkentsék vagy noveljék a  dozist. Valdszinlileg ez azért torténik, mert elegiik van a
mellékhatasokbol, vagy mert rosszabbul, vagy akar jobban érzik magukat. Fontos, hogy a
gyermekek ¢és sziileik megértsék, hogyan miikddnek a glukokortikoszteroidok és miért veszélyes
orvosi feliigyelet nélkiil abbahagyni a szedést, vagy valtoztatni rajta. Bizonyos
glukokortokoszteroidok (kortizon) normalis esetben a szervezetben is termelddnek. Amikor a
kezelés kezdetét veszi, a szervezet reakcioja, hogy besziinteti a sajat kortizon termelését, és a
mellékvesék, amelyek ezt termelik, tétlenné, lustava valnak. Ha egy ideig glukokortokoszteroidokat
alkalmazunk, majd hirtelen leallunk veliik, a szervezet maga egy ideig nem lesz képes megteleld
mennyiségli kortizont termelni. Az eredmény életveszélyes kortizon-hiany lehet (mellékvese
elégtelenség). Ezen feliil a glukokortikoszteroid dézis tal hirtelen csokkentése a betegség
fellobbanasat is kivalthatja.

Az immunoszuppressziv szerek, mint az azatioprin ¢és a ciklofoszfamid a
glukokortikoszteroidoktdl eltérden hatnak. Csdkkentik a gyulladést, és enyhitik az immunreakciokat
is. Ezek a szerek akkor hasznélatosak, amikor a glukokortikoszteroidok 6nmagukban nem képesek
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korddban tartani az SLE-t, vagy amikor a glukokortikoszteroidok til sok sulyosabb mellékhatast
okoznak, vagy pedig az az altaldnos vélemény, hogy ezen hatéanyagok kombinécidja sikeresebb
lehet, mint a glukokortikoszteroid kizarolagos hasznalata.

Az immunoszuppressziv szerek nem helyettesitik a glukokortikoszteroidokat. A ciklofoszfamidot és
az azatioprint tabletta forméjaban szokas adni, és altalaban ezt a kettdt nem hasznaljak egyiitt. Az
intravénasan adott ciklofoszfamid pulzusterdpidt azoknal a gyermekeknél alkalmazzak, akiknél
sulyos vese érintettség all fenn, illetve bizonyos sulyos SLE-s problémak esetén. A kezelés ezen
form4jaban nagy dozisu ciklofoszfamidot adnak be véndsan (megkozelitdleg tiz-, tizendtszor tobbet,
mint a napi tabletta adag). Ezt jarobetegként is, vagy rovid korhazi tartozkodassal lehet beadni.

A biologiai szerek azokat a szereket foglaljak magukba, amelyek blokkoljak az autoantitestek
képzodését, vagy egy meghatarozott molekula hatdsat. Hasznalatuk az SLE-nél még kisérleti
jellegli; csak kutatési protokoll, terv soran alkalmazhatoak.

Az autoimmun betegségek, kiilonosképpen az SLE teriiletén végzett kutatds igen intenziv. A
jovobeli cél az, hogy megismerhetévé valjanak a gyulladds és az autoimmunitds sajatos
mechanizmusai annak érdekében, hogy célzottabb terapidt alkalmazzhaasunk anélkiil, hogy az
egész immunrendszert fékeznék. Jelenleg rengeteg klinikai tanulmany folyik az SLE-vel
kapcsolatosan is. Ezek 1) terdpidk tesztelésével és olyan kutatasokkal foglalkoznak, ahol a
gyermekkori SLE kiilonb6z6 6sszetevdit probaljak jobban megérteni.

Ez az aktivan folyd kutatds sokkal derlisebbé teszi a jovot az SLE-ben szenvedd gyermekek
szamara.

Milyen mellékhatasai vannak a gyogyszeres terapianak?

A gybgyszerek, amelyeket az SLE kezelésére hasznalnak, nagyon hatékonyak, mégis, okozhatnak
bizonyos mellékhatdsokat. (A mellékhatasok részletezését kérjiik olvassa el a gyogyszeres
terapiarol szo6lo részben!)

Az NSAID szerek olyan mellékhatasokat okozhatnak, mint gyomor-émelygés (ezért ajanlott dket
étkezés utan bevenni), borbevérzes és ritkdn vese- és majfunkcid rendellenességet.

A malaria elleni szerek elvaltozast okozhatnak a retinaban, ezért a betegeknek rendszeres
szemorvosi vizsgalaton kell részt venniiik.

A glukokortikoszteroidok valtozatos mellékhatasokat okozhatnak mind révid, mind hosszu tavon. A
mellékhatasok megjelenésének kockdzata nd, ha nagy dozisu glukokortikoszteroidra van sziikség,
vagy hosszu id6n 4t hasznaljak.

A glukokortikoszteroidok fontosabb mellékhatasai:

A kiillem megvaltozasa (példaul testsulyndvekedés/hizas, puffadt arc, talzott szérndvekedés a
testfeliileten, lila csikos bdrelvaltozasok, pattanasok, sériilékenység). A hizast alacsony
kaldriatartalmu étrenddel és edzéssel/mozgéssal kontrollalni lehet. Ezenkiviil né a fertézések
kockézata, kiilonosképpen a tuberkolozis¢é ¢és a baranyhimléé. Az a gyermek, aki
glukokortikoszteroidokat szed, és megkapja a baranyhiml6t, siirgdsen keresse fel orvosat. A
baranyhimld elleni azonnali védelmet ellenanyag beadasaval meg lehet teremteni (passziv
immunizacio).

Hasi problémék is felléphetnek, mint példaul bélhurut, emésztési zavar, vagy gyomorégés. Ezek
gyomorsav-termelés gatlo, gyomorvédo szereket igényelhetnek.

Magas vérnyomast is okozhat.

[zomgyengeség is eléfordulhat ( a gyermeknek nehézségei tdmadhatnak példaul a 1épcsdzésben,
vagy egy sz¢kbdl valo felallasban).

Tamadhatnak zavarok a cukor anyagcserében, foleg ha genetikai hajlam van a cukorbetegségre.
Hangulatvaltozéasok, hangulati ingadozasok, depresszio is felléphet.

Szem problémak, sziirke halyog és z61d halyog is kialakulhat.
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Csontritkulds (oszteoporézis) is felléphet mellékhatasként. Ezt tornagyakorlatokkal, kalciumban
gazdag étrenddel és extra kalcium, valamint D vitamin szedésével vissza lehet szoritani. Ezeket az
egyben megeldzé 1épéseket mar a magas glukokortikoszteroid dozis megkezdésekor alkalmazni
kell.

A novekedés megallasa, gatlasa is a glukokortikoszteroidok mellékhatéasa Iehet.

Fontos megjegyezni, hogy a glukokortikoszteroid mellékhatasainak jo része visszafordithato, és el
is tlinik, amint a do6zist csokkentik, vagy leallnak a gydgyszerrol.

Az immunoszuppressziv szereknek is lehetnek stlyos mellékhatasaik, ezért azokat a gyermekeket,
akik ilyet szednek, gondos orvosi feliigyelet alatt kell tartani.

Az immunoszuppressziv szerek mellékhatasainak tekintetében kérjiik, olvassdk el a gyogyszeres
terapiarol szolo részt!

Milyen hosszan tartson a kezelés?

A kezelésnek olyan hosszan kell tartania, amig a betegség fennall. Altaldnos nézet, hogy a legtdbb
SLE-s gyermek glukokortikoszteroidrdl valo leallasa nagy nehézségekbe litkozik a diagndzis utani
els6 években. Még a hosszii tavu, nagyon alacsony doézisu glukokortikoszteroid terapia is
minimalizdlhatja a fellobbanasokat és ellendrzés alatt tarthatja a betegséget. A legtdobb beteg
szamara a legjobb, ha egy alacsony glukokortokoszteroid dozist fenntartanak, semmint hogy a
betegség fellobbanasat kockaztassak.

Mi a helyzet a nem konvencionalis (nem szokvanyos), illetve kiegészito terapiakkal?

Nem létezik vardzsszer az SLE-re. Sok, nem konvenciondlis terapidt ajanlgatnak a betegeknek
napjainkban, s érdemes jol atgondolni a szakképzetlen ,,orvosi" tanacsokat és jelentdségiiket. Ha
nem szokvanyos terapiat akarnak kiprobalni, el6szor mindenképpen konzultaljanak a
gyermekreumatologussal. A legtobb orvos nem tiltakozik az ellen, hogy betege kiprobalhasson
valami artalmatlan kezelést akkor, ha kdzben az 6 szakmai tandcsat is betartjdk. Ez a probléma
valos, mert a nem szokvanyos kezelések sokszor elvarjak, hogy a beteg hagyjon fel gydgyszerei
szedésével, hogy ,,megtisztitsa/méregtelenitse testét". Amikor gyogyszer sziikséges, mint példaul a
glukokortikoszteroid az SLE ellendrzés alatt tartasdhoz, nagyon veszélyes leallni vele, ha a
betegség még aktiv.

Milyen ismétlodé vizsgalatokra, ellendrzésekre van sziikség?

Gyakori vizsgalatokra van sziikség , mert sok, az SLE-n¢él eléfordulhaté tiinet megelézhetd, vagy
legaldbbis konnyebben kezelhetd, ha ideje kordn fény deriil ra. Az SLE-ben szenvedd
gyermekeknek ajanlott a rendszeres vérnyomasmérés, vizeletvizsgalat, teljes vérkép, vércukorszint
mérés, véralvadas proba, valamint a komplement és a kettds szali DNS antitest szint ellendrzése.
Az 1smétlédé vérkép vizsgalat ugyancsak sziikséges az immunoszuppressziv szerek szedésének
iddtartama alatt, hogy megbizonyosodjunk arrél, hogy a csontveld altal termelt vérsejtek szama nem
tal alacsony-e. Idedlis esetben egy orvos feleldssége lenne az SLE-s gyermek feliigyelete, a
gyermekreumatologusé. Amennyiben sziikséges, mas specialistdkkal valé konzultacid javallott,
példaul a boérgyodgyaszati esetben (gyermek borgyodgyasz), vérképzorendszeri betegség esetén
(gyermek haematoldgus), vagy vese betegség esetén (gyermek nefrologus). Szocialis munkatarsak,
pszichologusok, dietetikus szakemberek és mas egészségiigyi szakemberek szintén részt vesznek az
SLE-s gyermekek kezelésében.

Meddig tart ez a betegség?

Az SLE-re a sok évig tartd, hosszadalmas lefolyas jellemzd, fellangolasok ¢és nyugvo periodusok
valtakozasaval. Gyakran nagyon nehéz megjosolni, milyen lesz a betegség lefolyasa egyes
betegeknél. A betegség barmikor fellobbanhat, akar spontdn, akar egy fert6zés, vagy mas,
beazonosithatatlan kivalté ok kovetkeztében. Ezen feliil spontdn megnyugvas is eléfordulhat. Nincs
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mod ra, hogy elére megmondjuk, mennyi ideig tart majd egy fellobbanas, ha egyszer bekovetkezik,
ahogy azt sem tudhatjuk, mennyire lesz tartds a nyugalmi iddszak.

Milyen a betegség hosszu tavi prognozisa?

Az SLE kimenetele dramai fejlédésen ment keresztil a glukokortikoszteroidok és az
immunoszuppressziv szerek korai €s szakszerli hasznédlatdinak megkezdésével. Sok betegnek, akinél
az SLE gyermekkorban kezdddott, j6 esélyei vannak. Ugyanakkor a betegség lehet nagyon stlyos
¢s életveszélyes is, és megmaradhat végig a serdiilkor alatt, s6t felndttkorban is.

AZ SLE gyermekkori prognozisa a belso szervi érintettség sulyossagan mulik. Azok a gyermekek,
akiknél jelentds vese, illetve kozponti idegrendszeri karosodas 1ép fel, agressziv kezelést
igényelnek. Ezzel ellentétben az enyhe borkiiités és az iziileti gyulladds konnyen kontrollalhato.
Valojaban minden egyes gyermek prognozisa viszonylag megjosolhatatlan.

Lehetséges-e a teljes felépiilés?

A betegség, ha idében felismerik és megfeleléen kezelik mar a korai stddiumaban, leggyakrabban
lecsillapodik és véglegesen megnyugszik. Mindemellett, ahogy mar emlitettiik, az SLE eldre
megjosolhatatlan, kronikus betegség, €s akiknél diagnosztizaltdk, azok a gyermekek normalis
esetben tartos orvosi feliigyelet alatt maradnak és gyogyszerezésiik is folytatodik. Gyakran az SLE-
s beteget, ha felnottkorba 1€p, egy felnétt-specialista koveti a tovabbiakban nyomon.

Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és csalidja mindennapi életét?

Amig az SLE-ben szenvedd gyermek kezelés alatt all, tulajdonképpen normalis életet élhet. Az
egyetlen kivétel az erds napsugarzas , amely eldidézheti, vagy ronthatja az SLE-t. Egy SLE-s
gyermek nem tolthet egy teljes napot a tengerparton, vagy nem iilhet ki napozni a medence mellé.
A 10 éves, vagy annal idosebb gyermekek szamara fontos, hogy nagyobb szerepet vallaljanak fel a
gyogyszereik gondos szedésében és a személyes biztonsdgukkal kapcsolatos dontésekben. A
gyermekeknek ¢és sziileiknek tisztdban kell lenniiik az SLE tilineteivel azért, hogy idében
felfedezhessenek egy lehetséges fellobbandst. Bizonyos tlinetek, mint példaul a krdonikus
kimeriiltség és az inditékszegénység a fellobbanast kdvetden honapokig is eltarthat, vagy talan gy
tinik, soha nem is mulik el.

Bar ezeket a sulyosbitd tényezdket figyelembe kell venniink, a gyermeket amennyire csak lehet
batoritanunk ajanlott, hogy részt vegyen tarsai jatékaban, aktivitasaiban.

Mi lesz az iskolaval?

Az SLE-s gyermek képes iskolaba jarni és ez ajanlott is, kivéve a betegség sulyosan aktiv
periodusait. Ha nincsen kozponti idegrendszeri érintettség, az SLE altalaban nem befolyasolja a
gyermek gondolkodéasi és tanuldsi képességeit. Kozponti idegrendszeri problémakkal olyan
nehézségek 1éphetnek fel, mint a koncentraciézavar, emlékezetzavar, fejfajas, hangulati ingadozas.
Ebben az esetben az oktatdsban valtoztatdsokat kell tervezni.

Mindezeken tal a gyermeket arra kell batoritani, hogy vegyen részt a betegségével
Osszeegyeztethetd, iskolan kiviili tevékenységekben, amennyire csak ebben a helyzetben lehetséges.

Szabad-e sportolni?

Az 4ltalanos aktivitas korlatozéasa altaldban sziikségtelen €s nem kivénatos. A gyermeket a betegség
nyugalmi idészakaban rendszeres tornagyakorlatokra kell buzditani. A séta, az 1szas, a biciklizés és
mas aerob mozgasok ajanlottak. Kertilni kell a kifulladasig tartdo edzést. A betegség nagyon aktiv
iddszakai alatt a testedzést ajanlatos visszafogni.

Mi legyen az étrend kérdésével?

Nincs specialis étrend ami az SLE-re gyoégymodd lenne . Az SLE-s gyermekeknek egészséges,
kiegyenstlyozott étkezésekre van sziikségiikk. Ha glukokortikoszteroidokat szednek, alacsony
sotartalmu ételeket ajanlott fogyasztaniuk, hogy elkeriiljék a magas vérnyomast és alacsony
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cukortartalmuakat, hogy megel6zzék a cukorbetegség kialakuldsat és az elhizast. Tovabba
kalciumot és D vitamint ajanlatos étrend-kiegészitOként fogyasztani a csontritkulds megeldzése
érdekében. Mds vitamin készitményrdl nem bizonyosodott be, hogy hasznos lenne az SLE esetében.

Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?

Koztudott, hogy a napozads Ujabb bdrelvaltozasokat okozhat, valamint az SLE aktivitasanak
fellobbandsdhoz vezethet. Annak érdekében, hogy ezt a problémat megeldzziik, akkor, amikor a
gyermek kint tartézkodik a szabadban, ajanlatos magas faktorszamu napvéddt hasznalni a napnak
kitett testrészeken, . Ne felejtsék el, hogy a napvédot minimum 30 perccel a szabadba menetel eldtt
vigy€k fel a bdrre, hogy beszivodhasson és megszaradjon. Egy napsiitéses napon a napvédot 3
oranként ujra fel kell vinni a bérre. Némely napvédd vizallod is, mégis, fliirdés és uszas utan tanacsos
ujra bekenni a bdrt. Az is fontos, hogy a nap ellen védd ruhézatot, kiegészitdket viseljen a
gyermek, mint példaul szalmakalap, hosszl ujju felsérész — még a felhds napokon is, mert az UV
sugarak a felh6kon is konnyedén athatolnak. Néhany SLE-s gyermek problémékat tapasztal, miutan
UV sugérzasnak, fluoreszkald fénynek, halogén lampa fényének, vagy szamitogép monitor
fényének volt kitéve. Az UV sziirds ellenz6 nagyon hasznos a gyermeknek, amikor a monitort
hasznalja.

Kaphat-e védéoltasokat a gyermek?

A fertdzés kockdzata az SLE-s gyermekeknél megnovekedett, ezért a fertézés megeldzése
védooltasokkal kiilonosen fontos. Amennyiben lehetséges, a gyermeknek a védodoltasok szokasos
rend;jét kell biztositani.

Azért vannak kivételek:

- A sulyos, aktiv stadiumban 1évé gyermekeknek nem ajanlatos véddoltast kapniuk.

- Az immunoszuppressziv terapidval, vagy glukokortikoszteroidokkal kezelt gyermekeknek szintén
nem ajanlatos barmilyen €16 virust tartalmazd véddoltast kapniuk (példaul kanyard, mumpsz vagy
rubeola elleni oltést, szajon at adott tobb virust tartalmazé vakcinat, vagy bardnyhimld elleni oltast).
A széajon at adott tobb virust tartalmazo vakcina azon csaladtagoknak is ellenjavallt, akik egytitt
¢lnek az imunnoszuppressziv terapiaval kezelt gyermekkel.

- A pneumococcus elleni vakcina addsa ajanlatos a 1ép csokkent mikodésével tarsult SLE-s
gyermekeknek.

Elhet-e a beteg szexualis életet, teherbe eshet-e és mi a helyzet a sziiletésszabalyozassal?

A legtobb SLE-s nd biztonsagosan vallalhat gyermeket, egészséges babdja sziilethet. A teherbe
esésre az idedlis id0 az az idészak, mikor a betegség - egy kis dozist glukokortikoszteroidot
leszamitva - gyogyszerek nélkiil is nyugalmi allapotban van (més gyoégyszerek karosak lehetnek a
babara). Az SLE-ben szenvedd ndk a betegség aktivitdsa, illetve a gydgyszerezés miatt nehézebben
eshetnek teherbe. A SLE mellett gyakrabban fordul eld vetélés, korasziilés és egy velesziiletett
rendellenesség, az ugynevezett jsziilottkori lupusz (2-es melléklet). A magasabb antifoszfolipid
antitest (1-es melléklet) mennyiséggel rendelkezd ndknél altaldban a problémas terhességnek nagy a
rizikdja.

Maga a terhesség ronthatja a tiineteket, vagy eldidézheti a betegség fellobbandsat, ezért minden
terhes SLE-s n6t alapos sziilészeti megfigyelés alatt kell tartani. A sziilésznek tisztaban kell lennie a
veszélyeztetett terhességgel €és szorosan egyiitt kell miikddnie a reumatologussal.

A fogamzasgatlas legbiztonsagosabb mddjai az SLE-s betegeknél a kondom és a pesszarium
(méhnyak-sapka), valamint a spermicid (spermadld) szerek. A sziiletésszabalyozo/fogamzasgatlo,
Osztrogén tartalmu tablettdk ndvelhetik a betegség fellobbanasanak kockéazatat.

1. SZAMU MELLEKLET
Antifoszfolipid antitestek
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Az antifoszfolipid antitestek olyan auto-ellenanyagok, amelyek a test sajat foszfolipidjei (a
sejthartya részei) ellen termelddnek, mas szoval a foszfolipidekhez kotédd fehérjék. A két
legismertebb antifoszfolipid antitest az antikardiolipin antitest és a lupusz antikoagulans. Az
antifoszfolipid antitestek az SLE-s gyermekek 50 szézalékanal megtalalhatdak, de mas autoimmun
betegségnél, kiillonbozo fertézéseknél is eléfordulhatnak, csakugy, mint az egészséges gyermekek
egy kis szazalékanal is.

Ezek az antitestek fokozzak a véralvadas lehetOségét az erekben, és jelenlétiiket sok olyan
betegséggel hoztdk mar dsszefliggésbe, mint az artérids és/vagy vénas trombozis, az rendellenesen
alacsony vérlemezke szint(trombocitopenia), migrénes fejfajas, epilepszia és a bor lildsan erezett
elszinezddésével (livedo retikulérisz). A véralvadas egyik gyakori teriilete az agy, ami sz¢liitéshez
vezethet. Az alvadékok mas gyakori eléfordulési helye a 1abak vénai és a vesék. Az antifoszfolipid
szindromardl beszéliink akkor, amikor a trombozis pozitiv antifoszfolipid antitest vizsgalati
eredménnyel egylitt jelenik meg .

Az antifoszfolipid antitestek jelentdsége kiilondsen fontos a terhes ndknél, ugyanis megbolygatja a
méhlepény funkcidjat. A méhlepény véredényeiben keletkezd rogok korasziilést (vagy spontan
vetélést), lassi magzati novekedést, preeklampszidt (terhesség alatti magas vérnyomast) és
halvasziilést okozhatnak. Egyes nok — szervezetiikben antifoszfolipid antitestekkel — teherbe is
nehezebben esnek .

A legtobb pozitiv antifoszfolipid antitest vizsgalati eredményti gyermeknek sosem volt trombdzisa.
Jelenleg is kutatjak a legjobb megel6zési lehetdségeket . Manapsag a pozitiv teszteredménydl és
ugyanakkor ennek hatterében 4all6 autoimmun betegségben szenvedd gyermekeknek alacsony
dozisban aszpirint adnak. Az aszpirin a vérlemezkéken fejti ki hatdsat, csokkenti
Osszecsapzddasukat, ¢€s ezaltal csokkenti a vér alvadékonysagat. A serdiilokori pozitiv
teszteredményli betegek optimdlis kezelése magdban foglalja a rizikéfaktorok elkeriilésének
kovetelményét, gy mint a dohdnyzas abbahagyasat ¢€s a szdjon at szedhetd fogamzasgatlok
szedését.

Amint az antifoszfolipid szindroma a diagndzisat felallitjdk (gyermekeknél trombozis utan), a {6
kezelés a vér alvadékonysaganak csokkentése. Ezt altaldban egy warfarin nevii tablettaval érik el,
ami egy antikoaguldns (alvadasgatld). Ezt naponta kell szedni, és emellett rendszeres vérvizsgalatra
van sziikség, hogy megbizonyodhassanak arrol, hogy a warfarin kell6 mértékben higitja-e a vért. A
véralvadasgatlo kezelés nagyban fiigg a rendellenesség sulyossagatdl és a véralvadas tipusatol.
Azok az antifoszfolipid antitestekkel rendelkezd ndk, akik ismétlodo vetéléseken estek at, szintén
kezelhetdek, de nem warfarinnal, mert az magzati rendellenességet okozhat ha terhesség alatt
szedik. Ezen nOk szdmadra aszpirines €s heparines kezelés javasolt. A heparint naponta kell injekcio
formdjaban a bor ala beadni a terhesség alatt. Ilyen gyogyszerek hasznalataval, valamint a sziilész
felligyeletével a nok koriilbeliil 80 szazalé¢kanak sikeres lehet a terhessége.

2.SZAMU MELLEKLET

Neonatalis lupusz

A neonatalis lupusz a magzat és az Ujszilott ritka betegsége, amely a specifikus anyai
autoantitesteknek a méhlepényen keresztiili atjutasa idéz eld. Ezek a neonatalis lupusszal tarsithato
specifikus autoantitestek anti-Ro és anti-La antitest néven ismertek. Ezek az antitestek koriilbeliil az
SLE-s betegek egy harmadanal jelen vannak, de sok ezekkel rendelkezé anya nem sziil neonatalis
lupuszban szenvedd gyermeket. Masfel6l, a neonatdlis lupusz az olyan anyak utddainal is
megjelenhet, akik nem szenvednek SLE-ben.

A neonatalis lupusz kiilonbozik az SLE-t6l. A legtobb esetben a neonatdlis lupusz tiinetei minden
utohatas nélkiil 3-6 honapos korig spontan eltiinnek . A leggyakoribb tiinet a kiiités, amely par
nappal vagy héttel a sziiletés utan tlinik fel, kiilondsen napfénynek kitett helyen. A neonatalis
lupuszos kiiités mulékony ¢€s altalaban hegesedés nélkiil gydgyul. A masodik leggyakoribb tiinet a
rendellenes vérkép, ami ritkan sulyos és néhany hét alatt kezelés nélkiil megoldodik.
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Nagyon ritkdn egy bizonyos tipusu szivritmuszavar, az ugynevezett velesziiletett sziv-blokk is
eléfordul. A velesziiletett sziv-blokk fenéllasa esetén a babanak abnormaélisan lassu a pulzusa. Ez a
rendellenesség tartos, és altalaban a terhesség tizenotodik és huszonotddik hete kozt lehet magzati
sziv-ultrahang vizsgalat segitségével megallapitani. Néhany esetben lehetséges kezelni ezt a
betegséget a még meg nem sziiletett gyermekben. Sziiletés utdn sok velesziiletett sziv-blokkban
szenvedd gyermekbe pacemakert(szivritmus szabalyzot) kell behelyezni. Ha egy anyanak mar van
egy velesziiletett sziv-blokkban szenved6 gyermeke, koriilbeliil 10-15 szézalék annak a kockazata,
hogy a kovetkezd gyermeke is ezzel a problémaval jon vilagra.

A neonatalis lupuszban szenvedd gyermekek normalisan fejlédnek és nonek. Csak kevés esélyiik
van arra, hogy SLE-ben betegedjenek meg késdbbi életiik folyaman.
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