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2. DIAGNOZA A TERAPIE

2.1 Jak se SLE diagnostikuje?

Diagndza SLE je zaloZzena na kombinaci klinickych projevd a
laboratornich néalez{ a na vylouceni jinych moznych nemoci. K odliseni
SLE od jinych autoimunitnich chorob byla vyvinuta specialni kritéria,
kterd pokud se u pacienta v riizné kombinaci objevi, budi podezreni na
diagnézu SLE.

Tato kritéria predstavuji nejCastéjsi priznaky/ projevy, se kterymi se u
SLE setkavame. Chorobu Ize formalné oznacit (klasifikovat) jako SLE,
pokud se kdykoli v jejim pribéhu objevi alespon 4 z nize uvedenych 11
projevl. Zkuseny lékar vSak mize stanovit diagnézu SLE i kdyz je
pritomno méné typickych projevi nez ctyfi. Klasifika¢ni kriteria SLE jsou
nasledujici:

‘Motylovita’ vyrazka
Jedna se o zarudnuti na tvarich a u korene nosu.

Fotosenzitivita
Fotosenzitivita je spojena se vznikem vyrazky na mistech téla
vystavenych svétlu. Kize zakrytd odévem nebyvéa obvykle postizena.

Diskoidni lupus
Je vyvysSena, Cervenad, supici se vyrazka okrouhlého tvaru, nejcastegji se
vyskytuje v obliceji, vlasaté Casti hlavy, usich, hrudniku a pazich. Léze
se mohou hojit jizvenim. Casteji se s ni setkdvdme u ¢ernosskych
pacientd.
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Slizni¢ni vredy
Objevuji se hlavné v Ustech a nose. Byvaji nebolestivé, ale mohou
pUsobit krvaceni z nosu.

Artritida (zanét kloubu) nebo artralgie (bolest kloubi)

Je pritomna u vétSiny déti se SLE. Vyznacuje se bolesti a otokem kloubd
hornich i dolnich koncetin. Bolest se mUze stéhovat, nékdy vSak ma
trvalejsi charakter. Poskozeni kloubl vznikd méné ¢asto nez u jinych
nemoci provazenych artritidou (napr. JIA, viz pfislusna kapitola).

Pleuritida

Pleuritida je zanét pohrudnice, perikarditida zanét osrdec¢niku. V obou
pripadech dochazi k nadmeérné tvorbé zanétlivé tekutiny v okoli plic
nebo srdce, plsobici bolest na hrudi zejména pri dychani a kasli.

Projevy postizeni ledvin

Postizeni ledvin se v pribéhu choroby projevi u vétsiny détskych
pacientl. Jejich zdvaznost je velmi rGznoroda od mirnych projevd s
malymi nalezy krve a bilkoviny v moci az po selhani funkce ledvin s
otoky hlavné v oblasti dolnich koncetin a vysokym krevnim tlakem
(hypertenzi).

Postizeni centralniho nervového systému

Postizeni centralniho nervového systému se projevuje bolestmi hlavy,
krec¢emi, cévni mozkovou prihodou a rznymi neuropsychiatrickymi
priznaky, jakymi jsou vazné poruchy nalad a chovani, koncentrace a
paméti nebo deprese a psychdza (vazna psychicka porucha
doprovazena zménami mysleni a chovani).

Postizeni krve

Postizeni krve je zplsobeno autoprotildtkami namirfenymi proti krevnim
bunnkdm. Rozpad Cervenych krvinek a jejich Ubytek se oznacuje jako
hemolyza a vysledny stav jako hemolyticka anemie. Hemolyticka
anémie se mUze rozvijet velmi pomalu a nendpadné nebo se naopak
objevi tak rychle, ze zplsobi zivot ohrozujici stav.

Snizeni poctu bilych krvinek se oznacuje jako leukopenie a vétSinou
nebyva zavazna.

Snizeni poctu krevnich desticek nazyvame trombocytopenie.
Trombocytopenie mUze vést k projevim krvaceni do klze a sliznic,
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pripadné i do vnitinich organl - traviciho, moc¢ového Ustroji nebo
mozku.

Imunologické zmény

Imunologické projevy znamenaiji prfitomnost urcitych autoprotilatek v
krvi:

a) antifosfolipidové protilatky (viz appendix 1)

b) protilatky proti dvouvldknové DNA (anti ds-DNA). Jsou pro SLE
specifické. Zda se, Zze hladina téchto protilatek se méni s aktivitou
onemocneéni a proto opakované vysetreni pomaha Iékari urcit, jak je SLE
u konkrétniho pacienta aktivni.

c) protilatky anti-Sm : pojmenovany jsou podle prvniho pacienta, v jehoz
krvi byly identifikovany (sl. Smithova). Vyskytuji se témér vyhradné jen
u pacientl se SLE a proto jejich pozitivita pom{ze potvrdit diagnézu
SLE.

Antinuklearni protilatky (ANA)

Tyto protilatky jsou namireny proti buné¢nému jadru a jsou pritomny
témér u vSech pacientl s SLE. Jejich samotna pritomnost vsak zdaleka
nemoc nepotvrzuje, protoze se mohou nachazet i u jinych chorob stejné
jako asi u 5-15% zcela zdravych déti.

2.2 Jaky je vyznam laboratornich testi?

Laboratorni vySetreni pomahaiji pri stanoveni diagndzy lupusu i v jeho
dalsim sledovani (monitorovani). Lupus je nemoc, jejiz aktivita kolisa, to
znamena, ze probihd ve vinach, kdy jsou zhorseni nasledovana
zlepsenimi. Vysetreni pouzivana k monitorovani mohou nékdy zachytit
rozvoj zhorseni nemoci jesté nez se plné projevi. Lécba v této fazi mlze
tedy pomoci predejit dalSim problém@m.

Zakladni laboratorni vySetreni, ktera pomahaji sledovat aktivitu
onemocnéni. Krevni ukazatele zanétu: Tyto testy zjiStuji v krvi latky,
jejichz mnozstvi je zvySeno pri probihajicim zanétu. Jsou vhodné k
monitorovani préibéhu nemoci. Patri mezi né sedimentace (FW) a C-
reaktivni protein (CRP), ktery vsak nebyva zvysen diky nemoci samotné,
jako spise v pritomnosti komplikujici infekce. Krevni obraz: V tomto
vysetreni se hodnoti jednotlivé druhy krvinek Cervenych, bilych a
krevnich desticek, jejich poc¢et mlze byt u lupusu snizen. Koagulacni
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vysetreni zjisti pripadnou poruchu srazlivosti krve. Elektroforéza
sérovych proteind m@ze odhalit zvysenu hladinu imunoglobulinG, coz je
znamkou zanétu a zvysené produkce autoprotilatek. Snizena hladina
albuminu mUze znamenat postizeni ledvin. Biochemické testy, jimiz se
vysSetruji krevni ionty, testy ledvinnych a jaternich funkci a svalové
enzymy. V pripadé postizeni jater stoupaji hladiny jaternich enzym( a v
pripadé postizeni svall hladiny svalovych enzymd( v krvi. VySetreni moci
je velmi ddlezité jak pri stanoveni diagndzy lupusu, tak pri dalsim
monitorovani. Pro vysetreni je nejvhodnéjsi vzorek prvni ranni moci po
predchozim omyti. Hodnoti se zejména pritomnost bilkoviny a krve.
Nékdy je treba vysetrit mnozstvi latek, vyloucenych moci béhem celého
dne a noci. V takovém pripadé je treba sbirat vsechnu moc¢ vyloucenou
v pribéhu 24 hodin. Jsou-li tyto testy abnormalni, mohou byt nezbytna
dalsi vySetreni ledvin. Lze hodnotit téZ mnozstvi imunnich komplexU
(CIK) a latek, které je pomahaji rozkladat (komplement C3, C4). Nizké
hladiny komplementu souviseji s aktivitou onemocnéni, hlavné
postizenim ledvin. Jind vy$etfeni: Rada testd pomdze 1ékafi zhodnotit
vliv lupusu na rlizné ¢asti téla. Tato vysSetreni jsou volena velmi
individualné. Patri sem rentgen plic a srdce, EKG, EEG, vysSetreni
ultrazvukem, pocitacovym tomografem ¢i magnetickou rezonanci,
spirometrie (vysetreni plicnich funkci), réizné tkanové biopsie
(mikroskopické vysSetreni odebraného vzorku tkané, napr. klize nebo
ledviny). Biopsie ledviny prinasi cenné informace o typu, zdvaznosti a
trvani ledvinného zanétu . Biopsie klize pomUze diagnostikovat
pritomnost zanétu cév a diskoidniho lupusu, eventuelné iodlisit jina
kozni onemocnéni.

2.3 Je mozné lupus vylécit?

SLE Ize pomoci |éCby zklidnit, popfipadé zastavit a predejit tak
poskozeni tkani / orgdnt a vzniku komplikaci. V sou¢asné dobé vsak
neexistuji 1éky, které by nemoc jednoznacné a navzdy vylécily.

2.4 Jaka je lécba SLE?
Jelikoz vétsina projevl je zplsobena zanétem, je hlavni [é¢ba
protizanétliva. SLE byva ve svém zacatku velmi aktivni, proto vyzaduje
vysSi a Castéjsi davky [ékl. Jakmile je nemoc pod kontrolou (remise), je
Casto treba jen minimalni udrzovaci IéCba. V I1éCbé déti se SLE se
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pouzivaji nej¢astéji nasledujici skupiny 1ékU:

Nesteroidni antirevmatika (NSA)

Nesteroidni antirevnmatika (napr. ibuprofen Ci naproxen), se pouzivaji
pri bolesti a zanétu kloubl a svald. Obvykle se uzivaji jenom po
omezenou dobu, kdy jsou tyto projevy pritomny. Vyjimku tvori kyselina
acetylosalicylova (aspyrin, acylpyrin, anopyrin), ktera se nékdy podava
v nizké davce dlouhodobé (trvale) k ovlivnéni sradzeni krve pri poruse
oznacované jako antifosfolipidovy syndrom.

Antimalarika

Antimalarika jako hydroxychlorochin jsou Gcinna zejména u koznich
projevl SLE. Maji také priznivy vliv na nékteré vlastnosti krve a cév,
priznivé plsobi i pri postizeni ledvin a zda se, ze poméhaji snizit
dokonce riziko znovuvzplanuti choroby. Jejich ucinek nastupuje obvykle
az po delsi dobé uzivani. Jejich podavani u SLE nema zadnou souvislost
s onemocnénim malarii.

Glukokortikosteroidy

Glukokortikosteroidy (kortikoidy) jako prednison Ci prednisolon tlumi
velmi rychle a ucinné projevy zanétu i celkovou aktivitu imunitniho
systému. Jsou hlavnim lékem pouzivanym u aktivniho SLE. U déti s
mirnymi projevy SLE mohou byt spolu s hydroxychlorochinem jedinou
potrebnou IéCbou. V pripadé zavaznéjSiho onemocnéni (pfi postizeni
ledvin nebo dalSich organt) se obvykle kombinuji s dalSimi
imunosupresivniémi léky. K dosazeni kontroly nad nemoci je obvykle
nezbytné denni podavani kortikosteroidl po nékolik tydnt az mésicl a
vétdina déti je v n&jaké podobé potfebuje po fadu let. Uvodni davky a
zplsob podavani zalezi na zdvaznosti projevil onemocnéni.
Vysokodavkované kortikosteroidy podané nitrozilné nebo v tabletach se
obvykle pouzivaji v IéCbé tézké hemolytické anemie, pri postizeni
centralniho nervového systému a zdvaznéjsSich forem zanétu ledvin.
Jejich podani obvykle vede k vyraznému zlepseni celkového stavu
béhem nékolika dnd. Po Uvodni 1é¢bé vysSimi davkami a dosazeni
kontroly nad nemoci je davka téchto 1€kl sniZzovdna na co nejmensi
uc¢innou davku vzhledem k riziku vedlejSich nezadoucich ucinkd.
Nepatricné snizeni davky prednisonu Ci vysazeni bez domluvy s |ékarem
muUze vést k zivot ohrozujicim komplikacim. Ke snizovani kortikosteroid(
musi dochdazet postupné, za soucasné kontroly klinického stavu i
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laboratornich parametr( odrazejicih aktivitu onemocnéni.

Nékdy, zvlasté u dospivajicich pacientl, se mizeme setkat s tendenci k
nespolupréci v 1é¢bé&, samovolnému vysazovani 1ékd nebo snizovani
davek, coz mlze byt velmi nebezpecné. Je proto potreba, aby pacient i
jeho rodic¢e dobre porozuméli princip@im a smyslu Ié¢by a uvédomili si,
ze samovolné snizeni ¢i vysazeni |éCby mUze byt velmi nebezpecné.
Jeden z krtikosteroid{ (kortison) je hormon, ktery se fyziologicky vyrabi
v téle v nadledvinach. V pfipadé, ze se Clovek Iéci kortikosteroidy,
vlastni tvorba hormonu v nadledvinach je potlacena.

Pokud pacient uziva lIéCebné kortikoidy delSi dobu a poté je nahle
vysadi, mUze se stat, Zze nadledvinky nebudou schopné obnovit produkci
kortisonu pro vlastni potrfebu dostatecné rychle, coz povede k zivot
ohrozujicim komplikacim. Pfilis rychlé vysazovani |éCby kortikosteroidy
mUze soucasné ohrozit pacienta znovuvzplanutim priznakd SLE.

Imunosupresivni léky nebiologické

Patri sem imunosupresivni |éky jako azathioprin, methotrexat,
mykofenolat mofetil a cyklofosfamid, které také tlumi vyrazné zanét i
funkce imunitniho systému. Pridavaji se obvykle ke kortikosteroidim u
zavaznéji probihajiciho onemocnéni tak, aby mohly byt davky kortikoid{
postupné snizovany a predeslo se rozvoji nezadoucich ucinkad.
Mykofenolat mofetil a azathioprin se uzivaji v tabletkach, cyklofosfamid
|ze podavat v podobé tablet nebo infuzi. Cyklofosfamid se podava u
pacientl se zavaznym postizenim centralniho nervového systému.
Methotrexat je podavan jako tablety nebo subkutanni injekce.

Biologicke léky

Mezi biologické |éky patri rituximab a belimumab, oba plsobi proti
bunkam, které v téle vyrabéji autoprotilatky. Nasazuji se v pripadé
selhdni standardni terapie. Pouziti téchto 1ék{ u déti se SLE nebylo
dosud provéreno a zlstava zatim omezeno v rdmci vyzkumnych studii.
Belimumab je nyni schvélen pouze v 1é¢bé dospélych pacientl se SLE.
Vyzkum v oblasti |éCby SLE je velmi intenzivni. Jeho cilem je blize urcit
autoimunitni mechanizmy vedouci k zdnétu a cilené na né pdsobit tak,
aby se zamezil rozvoj nezddoucich Gc¢inkd spojenych zejména s ploSnym
utlumenim celého imunitniho systému. Pomocné Iéky se pouzivaiji k
|éCbé Ci prevenci komplikaci. Patfi mezi né Iéky na snizeni krevniho
tlaku (antihypertenziva), ovlivnéni srazeni krve (antikoagulancia), Iéky
pouzivané k prevenci Ci |éCbé ridnuti kosti, osteoporézy (vapnik, vitamin
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D, kalcitonin, bisfosfonaty).

2.5 Jaké jsou vedlejsi nezadouci ucinky lécby?

Léky pouzivané v |écbé SLE jsou velmi Gc¢inné, ale také mohou pCsobit
radu vedlejsich nezddoucich Gcinkl. Jejich podrobny popis je uveden ve
zvlastni kapitole Terapie.

Nesteroidni antirevmatika mohou plsobit zazivaci potize, zridka
snadnéjsi tvorbu modrin ¢i poruchu funkce ledvin nebo jater.
Antimalarika se ukladaji v o¢ni sitnici a vzacné mohou zpCsobit poruchu
zraku. Proto jsou nutné u pacientl na Ié¢bé pravidelné kontroly o¢niho
specialisty.

Kortikosteroidy maji radu vedlejsich Gcinkl, které zaviseji zejména na
celkové davce a délce doby podavani. Mezi nejcastejsi nezadouci Ucinky
patii zmény fyzického vzhledu (napr. vdhovy prirlistek, mésicovity
oblicej, zvysené teélesné ochlupeni, tvorba nafialovélych strii, akné a
sklon v tvorbé& modrin). Prirlstky hmotnosti Ize ovlivnit cvicenim a
racionalni stravou. Kortikosteroidy stejné jako ostatni imunosupresivni
|éky zvySuji vnimavost k infekcim, které patfi k nejzavaznéjsim
komplikacim SLE. Zvlasté se jedna o riziko rozvoje tuberkulézy a
nestovic u neo¢kovanych jedinct. Pokud dité na Ié¢bé bylo ve styku s
nestovicemi je potreba rychle navstivit Iékare, ktery poda ditéti
protilatky proti nestovicim (pasivni imunizace). Zazivaci potize, zvlasté
"paleni zahy" mohou byt natolik vyznamné, ze si vyzadaji podavani
|éCby na snizeni Zaludedni kyselosti. Porucha rlstu Méné casté vedlejsi
ucinky zahrnuji: Zvyseni krevniho tlaku (hypertenze) Svalova slabost
(dité mize mit problem vyjit po schodech nebo vstat ze Zidle) Poruchy
metabolismu cukrd v téle, zvladsté pokud je v rodiné ditéte dispozice k
cukrovce Zmeény nalady, vCetné deprese. O¢ni zmeény - zakal cocky
(katarakta) a zvy$eni nitroo¢niho tlaku (glaukom). Ridnuti kosti
(osteopordza). Tento vedlejsi U¢inek mize byt zmirnén fyzickou
aktivitou, stravou bohatou na vapnik a doplnénim vapniku a vitaminu D
v podobé |ékl. Tato preventivni opatreni by méla byt zahajena ihned po
zacCatku podavani vyssich davek kortikosteroidl. Nezadouci Ucinky
kortikosteroidl jsou z velké ¢asti tzv. reverzibilni, coz znamen3, ze
vymizeji spolu s jejich vysazenim.

Ostatni imunosupresivni i biologické Iéky maji také své vlastni

7110



charakteristické vedlejsi ucinky, jejichz pfipadné objeveni je treba
monitorovat.

2.6 Jak dlouho ma lIécba trvat?

Lécbu je nutné podavat po dobu trvani nemoci. SLE je chronické,
dlouhodobé onemocnéni, a tak i jeho |éCba je dlouhodoba, obvykle
trvajici fradu let. Po dosazeni remise udrzovaci |éCba pomdaha predejit
zavaznym vzplanutim nemoci, které predstavuji pro pacienta obvykle
vyznamneé vyssi riziko nez vedlejsi ucinky samotné |éCby.

2.7 A co jiné, nekonvencni lécebné postupy?

Zazracna lécba pro SLE bohuzel neexistuje. Na trhu je k dispozici cela
rada r@iznym pripravkd, slibujicich zaru¢enou pomoc u rfady chronickych
onemocnéni. Jejich pouziti se mlze zdat velmi lakavym, zvlasté v
situaci, kdy se bézné medicinské postupy nezdaji byt dostatecné
Uuspeésné. Jednotlivci mohou prichazet se zkusenosti priznivého ucinku
toho ¢i onoho prostredku. Bohuzel uc¢innost zadného z nich nebyla
prokdzana a rada pacientd doplatila na to, Ze prestali uzivat predepsané
léky v dUvére v nabizené, ¢asto finan¢né nakladné prostredky. Vétsina
|ékart nebude branit vyzkouset neskodné pripravky, pokud bude
soucasné dodrzovana predepsana lécba. Je velmi vhodné prohovorit
pripadné pouziti téchto pripravkd s osetrujicim lékarem.

2.8 Jaké pravidelné kontroly jsou potreba?

Pravidelné kontroly jsou nezbytné proto, ze rade komplikaci SLE Ize
predejit nebo je 1épe zvlddnout, pokud jsou zachyceny vcas. Dalsim
db@vodem pravidelnych kontrol je monitorovani vedlejsich nezadoucich
Ucink® 1é¢by. Castost laboratornich vysetfeni krve a mo¢i a klinickych
kontrol s monitorovanim krevniho tlaku tedy zalezi na stadiu a aktivité
nemoci a na podavanych lécich. Rizeni 1é¢by a jejiho monitorovéni by
mélo byt v rukou specialisty, ktery je zaméreny na systémové
revmatické choroby u déti (nejCastéeji détsky revmatolog). Na komplexni
péci se pak dale podileji specialisté dalsich obort podle potreby stejné
jako dalsi zdravotnicti pracovnici (dietolog, fyzioterapeut), popripadé jini
odbornici (socialni pracovnik, psycholog, ucitelé).

U déti s SLE se provadéji pravidené kontroly krevniho tlaku, vySetreni
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moci, krevniho obrazu, krevni srazlivosti, kontroly hladin cukru v krvi,
kontroly hladin komplementu a autoprotilatek proti ds-DNA. Opakované
kontroly krevnich testl jsou nezbytné v prlbéhu Ié¢by take proto, aby
se overil dostatecny pocet krvinek, které se mohou diky nemoci
samotné i diky podavanym lékdm snizit.

2.9 Jak dlouho bude nemoc trvat?

SLE je charakterizovan protrahovanym pribéhem po radu let. Obdobi
zklidnéni (remise) se stridaji s obdobimi vzplanuti nemoci (relapsy Cci
exacerbace). K relapsu mUze dojit bez znatelné priciny, ale také mize
byt vyvolan infekci, stresem Ci nechrdanénou expozici slunecnimu zareni.
V nékterych pripadech dochazi k dlouhodobé remisi, jindy zCstava
nemoc dlouhodobé trvale aktivni az do dospélosti. Bohuzel nelze
predpovédeét, kdy a jak dlouho budou jednotliva obdobi zlepseni a
zhorseni nemoci trvat.

2.10 Jakeé jsou dlouhodobé vyhledy (prognoza)?

V pripadé dosazeni ¢asné a dlouhodobé kontroly onemocnéni za pomoci
hydroxychlorochinu, kortikosteroidd a dalSich 1éké jsou vyhledy velké
¢asti détskych pacientl s SLE priznivé. Nemoc vSak dokaze probihat
velmi zdvazné a mit zivot ohrozujici komplikace a mlze zlstat aktivni
béhem dospivani a az do dospélosti.

Progndéza zéalezi na zdvaznosti postizeni vnitfnich organd, zejména
ledvin a centralniho nervového systému, které vyzaduje intenzivni
|éCbu. Na druhou stranu mirné kozni projevy a artritida se I1éCi pomérné
snadno. Progndza kazdého jednotlivého pacienta je vSak velmi obtizné
predvidatelna.

2.11 Je mozné uplné uzdraveni?

Pokud je nemoc vc€as diagnostikovana a adekvatné IéCena, zpravidla
dochazi ke zklidnéni (remisi). Ale jak jiz bylo zminéno vyse, jedna se o
chronické onemocnéni, nékdy i nepredvidatelné mUze dojit ke zhorseni
stavu. VSechny déti se SLE proto z(stavaji trvale, tedy i v pripadé, ze
jsou bez obtizi, ve sledovani u specialisty (détského revmatologa) a maji
|éCbu podle aktualnich projevl. Po dosazeni dospélosti jsou pak predany
do péce specialisty pro dospélé (revmatologa pro dospélé).
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