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1. CO JE SYSTEMOVY LUPUS ERYTHEMATOSUS

1.1 Co je to?

Systémovy lupus erythematosus (SLE) je chronické autoimunni
onemocnéni, které mdze postihnout réizné organy, hlavné kdzi, klouby,
krevni buriky, ledviny a centralni nervovy system. "Chronické
onemocnéni" je takové, které mize pretrvavat delSi dobu. Termin
"autoimunni" vyjadruje pravdépodobnou pfi¢inu nemoci, spocivajici v
narusené funkci imunitniho systému, ktery misto aby branil télo pred
bakteriemi a viry, napada vlastni tkané.

Nazev "systémovy lupus erythematosus" pochazi z pocatku 20. stoleti.
"Systémovy" znaci celkovy zanét, ktery mtze postihnout vice organt v
téle. Lupus je latinsky nazev pro vika, pravdépodobné kvili ¢asto
pritomné vyrazce na tvarich, ktera prfipomina bilou kresbu viciho
obliceje. Erythematosus oznacuje c¢ervené zabarveni kozni vyrazky.

1.2 O jak casté onemocnéni se jedna?

SLE se vyskytuje na celém svété, ¢astéji u Afro-americ¢and, Hispancd,
Asiatd a nativnich Americ¢and. V Evropé se vyskytuje priblizné 1 pripad
na 2500 lidi. Asi 15% vSech pacientl se SLE onemocnéni v détském
veku, tedy do 18 let, pak mluvime o tzv. détské nebo juvenilni formé
SLE. Onemocnéni zacina zfidka pred 5.rokem véku a vzacné pred
nastupem dospivani. Nejcasteji postihuje SLE Zeny a divky v plodném
veéku (mezi 15 a 45 lety). V této vékové skupiné je pomér postizenych
divek (zen) ku chlapcdm (muzlm) 9:1. V predpubertalnim véku je podil
postizenych chlapcl vyssi a priblizné 1 z 5ti postizenych déti je
muzského pohlavi.

1/17



1.3 Jaké jsou pFriciny nemoci?

Nikdo nevi presné, co zplsobuje lupus. Hlavnim mechanismem nemoci
je pravdépodobné narusenda rovnovaha imunitniho systému, ktery ztraci
schopnost rozlisit skodlivé, cizorodé Castice od vlastnich bunék a tkani,
které napada. Jednim z hlavnich prostredkd, které imunitni systém
pouziva, jsou tzv. autoprotilatky (autos=vlastni) na mirené proti
vlastnim bunkam. Autoimunitni reakce se projevuje zanétem urcitych
organl (kGze, kloubd, ledvin, aj.). Zanicena oblast je zarudl3, tepl3,
otekld a mUze byt bolestiva. Pokud zanét trva v napadeném organu
delSi dobu, mize zpUlsobit jeho poskozeni. To je hlavni d@vod, proc je
|éCba lupusu zamérena na utlumeni zanétu.

Priciny rozvoje této nenormalni odpovédi imunitniho systému nejsou
presné znamy. Predpoklada se soucinnost mnohocetnych vrozenych
rizikovych faktord (dédi¢nost) s vlivy zevniho prostredi. Mezi zndmé
rizikové faktory patfi hormonalni nerovnovaha v dospivani, stres,
slunecni zareni, nékteré virové infekce a Iéky (napfr. isoniazid,
hydralazin, procainamid, antiepilepticka Iécba).

1.4 Je SLE dédi¢na nemoc?

SLE neni dédicny, protoze se neprenasi jednoduse z generace na
generaci. V pfipadé onemocnéni jednovajecného dvojCete riziko, ze
onemocni i druhé dvojce, neni vyssi nez 50%. Dité nicméné mize zdédit
po rodiCich nékteré rizikové faktory, které je mohou Cinit vnimavéjsim k
pfipadnému rozvoji SLE. V rodiné pacienta se SLE byvaji pomérné Casto
pribuzni s jinymi autoimunnimi chorobami. V soucasné dobé neni k
dispozici genetické testovani ani prenatalni diagnostika SLE.

1.5 Lze SLE predejit?

Podle soucasnych znalosti o této nemoci nelze vzniku SLE predejit. V
pfipadé jiz rozvinuté nemoci Ize omezit riziko jejiho znovuvzplanuti
dodrzovanim urcitych opatreni (ochrana pred sluncem, stresem,
virovymi infekcemi, vyvarovani se hormonalni antikoncepci a nékterych
rizikovych 1€k, apod.).
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1.6 Jde o nakazlivou nemoc?
SLE neni nakazlivy, neprenasi se z osoby na osobu jako infekce.

1.7 Jakeé jsou hlavni projevy SLE?

Nemoc obvykle zacind plizivé, jeji projevy se rozvijeji v pribéhu tydnd,
nékdy mésicl az let. Nej¢astéjSimi Uvodnimi projevy jsou neurcité
potize charakteru Unavy a slabosti, provazené zvysSenou teplotou nebo
horeckami a ztratou chuti k jidlu s hubnutim.

V prdbéhu ¢asu se rozvijeji projevy postizeni jednotlivych systémd.
Zanét klze se projevuje jako vyrazka rizného vzhledu a rozmisténi. Na
obliceji se diky typickému rozlozeni na tvarich oznacuje jako
»motylovita«, vyskytuje se u jedné tretiny az poloviny postizenych déti.
Fotosenzitivita se vyznacuje rozvojem zarudnuti klize po expozici
slunec¢nimu zareni. V Ustech a nose se mohou tvofit bolavé vridky, casto
dochéazi ke zvysenému vypadavani vlasl. Zmény barvy rukou v chladu
nékdy provazené bolesti a otokem se oznacuji jako Raynaud@v
syndrom. DalSimi projevy byvaji bolestivé a oteklé klouby, bolesti svald,
anémie, sklon k tvorbé modrin, zdurelé uzliny, poruchy menstruace.
Projevem postizeni mozku mohou byt silné bolesti hlavy, kfece nebo
vyrazné zmény nalady a chovani. Zanétliva tekutina se mlze hromadit
v okoli srdce nebo na plicich a plsobit bolesti na hrudi a zadychavani.
U vétsiny déti se SLE se setkdvame s postizenim ledvin. Pfi postizeni
ledvin se mUze rozvinout nefritida, jejiz projevy nemusi pacient
zpocatku pocitovat. Mlze byt pritomna pouze v podobé néalezl krve a
bilkoviny v moci Ci zvyseného krevniho tlaku (hypertenze). Pri vétsi
ztraté bilkovin moci se mohou objevit soumérné otoky, zejména dolnich
koncetin a ocnich vicek.

1.8 Projevuje se nemoc u vSech déti stejné?

| kdyZ se projevy postizeni jednotlivych systémU mohou u rliznych
pacientd podobat, jejich vzdjemné kombinace stejné jako zavaznost
jsou pro kazdé dité jedine¢né. Rizné projevy nemoci mohou byt
pritomny jak v jejim zacatku, tak kdykoli béhem jejiho dalsiho pribéhu.

1.9 LiSi se nemoc u déti od dospélych?
Obecné se da rici, ze projevy SLE u déti jsou podobné jako u dospélych.
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Nemoc se vsak u déti rychleji méni a mlze mit zdvaznéjsi pribéh nez u
dospélych. U déti se také Casteéji vyskytuje postizeni ledvin a centralni
nervové soustavy.

2. DIAGNOZA A TERAPIE

2.1 Jak se SLE diagnostikuje?

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

Tato kritéria predstavuji nejCastéjsi priznaky/ projevy, se kterymi se u
SLE setkdvame. Chorobu Ize formalné oznacit (klasifikovat) jako SLE,
pokud se kdykoli v jejim prlbéhu objevi alespon 4 z nize uvedenych 11
projevl. Zkuseny lékar vSak mize stanovit diagnézu SLE i kdyz je
pritomno méné typickych projevi nez ctyfi. Klasifikacni 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 vyvysena, cervena, supici se vyrazka okrouhlého tvaru, nejcastéji se
vyskytuje v obliceji, vlasaté Casti hlavy, usich, hrudniku a pazich. Léze
se mohou hojit jizvenim. Casteji se s ni setkdvdme u ¢ernosskych
pacientd.

Sliznic¢ni vredy
Objevuji se hlavné v ustech a nose. Byvaiji nebolestivé, ale mohou
pUsobit krvaceni z nosu.

Artritida (zanét kloubu) nebo artralgie (bolest kloub)
Je pritomna u vétsSiny déti se SLE. Vyznacuje se bolesti a otokem kloubd
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hornich i dolnich koncetin. Bolest se mUze stéhovat, nékdy vsak ma
trvalejsi charakter. Poskozeni kloubl vznikd méné ¢asto nez u jinych
nemoci provazenych artritidou (napf. JIA, viz pfislusna kapitola).

Pleuritida

Pleuritida je zanét pohrudnice, perikarditida zanét osrdecniku. V obou
pfipadech dochdazi k nadmérné tvorbé zanétlivé tekutiny v okoli plic
nebo srdce, plsobici bolest na hrudi zejména pfri dychani a kasli.

Projevy postizeni ledvin

Postizeni ledvin se v prlbéhu choroby projevi u vétsiny détskych
pacientd. Jejich zdvaznost je velmi rliznoroda od mirnych projevl 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,
krfec¢emi, cévni mozkovou prihodou a rlznymi neuropsychiatrickymi
pfiznaky, jakymi jsou vazné poruchy nélad a chovani, koncentrace a
paméti nebo deprese a psychdza (vazna psychickd porucha
doprovazena zménami mysleni a chovani).

Postizeni krve

Postizeni krve je zplsobeno autoprotildtkami namirfenymi proti krevnim
bunkam. 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 zpUsobi 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,
pripadné i do vnitrnich organl - traviciho, mocového Ustroji nebo
mozku.

Imunologické zmény
Imunologické projevy znamenaji pritomnost urcitych autoprotilatek v
krvi:
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a) antifosfolipidové protilatky (viz appendix 1)

b) protilatky proti dvouvldknové DNA (anti ds-DNA). Jsou pro SLE
specifické. Zda se, Ze hladina téchto protilatek se méni s aktivitou
onemocnéni 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 témeér vyhradné jen
u pacientl se SLE a proto jejich pozitivita pomUze potvrdit diagndzu
SLE.

Antinuklearni protilatky (ANA)

Tyto protilatky jsou namireny proti bunécnému 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 testu?

Laboratorni vySetrfeni pomahaji 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. Lé¢ba v této fazi mize
tedy pomoci predejit dalsSim problémim.

Zakladni laboratorni vySetreni, ktera pomahaji sledovat aktivitu
onemocnéni. Krevni ukazatele zanétu: Tyto testy zjistuji v krvi latky,
jejichz mnozstvi je zvySeno pfi probihajicim zanétu. Jsou vhodné k
monitorovani priibéhu 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 ¢ervenych, bilych a
krevnich desticek, jejich poc¢et mGze byt u lupusu snizen. Koagula¢ni
vySetreni zjisti pripadnou poruchu srazlivosti krve. Elektroforéza
sérovych proteind mU@ze odhalit zvysenu hladinu imunoglobulinG, coz je
znamkou zdnétu a zvysené produkce autoprotilatek. Snizena hladina
albuminu mGze znamenat postizeni ledvin. Biochemické testy, jimiz se
vysetruji krevni ionty, testy ledvinnych a jaternich funkci a svalové
enzymy. V pripadé postizeni jater stoupaji hladiny jaternich enzym( a v
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pripadé postizeni svall hladiny svalovych enzymd v krvi. VySetreni moci
je velmi dilezité 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 nezbytné
dalsi vysetreni ledvin. Lze hodnotit téZ mnozstvi imunnich komplex(
(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 rlzné ¢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 vysetreni odebraného vzorku tkané, napr. klize nebo
ledviny). Biopsie ledviny prinasi cenné informace o typu, zadvaznosti a
trvani ledvinného zdnétu . Biopsie klize pomUze diagnostikovat
pritomnost zanétu cév a diskoidniho lupusu, eventuelné iodlisit jina
kozni onemocnéni.

2.3 Je mozné lupus vylécit?

SLE Ize pomoci IéCby zklidnit, popfipadé zastavit a predejit tak
poskozeni tkani / orgdnl a vzniku komplikaci. V sou¢asné dobé vsak
neexistuji Iéky, které by nemoc jednoznacné a navzdy vylécily.

2.4 Jaka je lécba SLE?
Jelikoz vétsina projevl je zplsobena zdnétem, je hlavni IéCba
protizanétliva. SLE byva ve svém zacatku velmi aktivni, proto vyzaduje
vys$si a Castéjsi davky [ékd. Jakmile je nemoc pod kontrolou (remise), je
Casto treba jen minimalni udrzovaci Iécba. V |1éCbé déti se SLE se
pouzivaji nej¢astéji nasledujici skupiny 1€kU:

Nesteroidni antirevmatika (NSA)

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

Antimalarika

Antimalarika jako hydroxychlorochin jsou uc¢inna zejména u koznich
projevt SLE. Maji také priznivy vliv na nékteré vlastnosti krve a cév,
priznivé plsobi i pri postizeni ledvin a zda se, ze pomahaji snizit
dokonce riziko znovuvzplanuti choroby. Jejich Uucinek nastupuje obvykle
az po delSi dobé uzivani. Jejich podavani u SLE nema zaddnou souvislost
s onemocnénim malarii.

Glukokortikosteroidy

Glukokortikosteroidy (kortikoidy) jako prednison i prednisolon tlumi
velmi rychle a ucinné projevy zanétu i celkovou aktivitu imunitniho
systému. Jsou hlavnim Iékem 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 1éCbé tézké hemolytické anemie, pfi postizeni
centralniho nervového systému a zavaznéjsich forem zanétu ledvin.
Jejich podani obvykle vede k vyraznému zlepseni celkového stavu
béhem nékolika dnl. Po Uvodni IéCbé vySSimi ddvkami a dosazeni
kontroly nad nemoci je davka téchto 1€kl snizovana na co nejmensi
ucinnou davku vzhledem k riziku vedlejSich nezddoucich ucinkd.
Nepatricné snizeni davky prednisonu i vysazeni bez domluvy s |ékarem
mUze vést k zivot ohrozujicim komplikacim. Ke snizovani kortikosteroid{
musi dochdazet postupné, za soucasné kontroly klinického stavu i
laboratornich parametr odrazejicih aktivitu onemocnéni.

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

Pokud pacient uziva IéCebné kortikoidy delsi dobu a poté je nahle
vysadi, mUze se stat, Zze nadledvinky nebudou schopné obnovit produkci
kortisonu pro vlastni potfebu dostatecné rychle, coz povede k zivot
ohrozujicim komplikacim. Prilis rychlé vysazovani |éCby kortikosteroidy
mUze soucasné ohrozit pacienta znovuvzplanutim priznak( 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 ucinka.
Mykofenolat mofetil a azathioprin se uzivaji v tabletkach, cyklofosfamid
|ze podavat v podobé tablet nebo infuzi. Cyklofosfamid se podava u
pacientl se zdvaznym postizenim centralniho nervového systému.
Methotrexat je podavan jako tablety nebo subkutanni injekce.

Biologické léky

Mezi biologické léky patfi rituximab a belimumab, oba pUlsobi proti
bunikdm, které v téle vyrabéji autoprotilatky. Nasazuji se v pripadé
selhani standardni terapie. Pouziti téchto 1ékd u déti se SLE nebylo
dosud provéreno a zlstava zatim omezeno v ramci vyzkumnych studii.
Belimumab je nyni schvalen 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 zanétu a cilené na né pUsobit tak,
aby se zamezil rozvoj nezddoucich Ucinkl spojenych zejména s plosSnym
utlumenim celého imunitniho systému. Pomocné Iéky se pouzivaiji k
|éCbé Ci prevenci komplikaci. Patri mezi né Iéky na snizeni krevniho
tlaku (antihypertenziva), ovlivnéni srazeni krve (antikoagulancia), 1éky
pouzivané k prevenci Ci |éCbé ridnuti kosti, osteopordzy (vapnik, vitamin
D, kalcitonin, bisfosfonaty).

2.5 Jaké jsou vedlejsi nezadouci ucinky lécby?
Léky pouzivané v |é¢bé SLE jsou velmi Ucinné, ale také mohou plsobit
radu vedlejsich nezadoucich ucinkl. Jejich podrobny popis je uveden ve
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zvlastni kapitole Terapie.

Nesteroidni antirevmatika mohou plsobit zazivaci potize, zridka
snadnéjsi tvorbu modfin ¢i poruchu funkce ledvin nebo jater.
Antimalarika se ukladaji v o¢ni sitnici a vzacné mohou zpUCsobit 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 nejcastéjsi nezadouci ucinky
patfi zmény fyzického vzhledu (napr. vahovy prirlstek, mésicovity
obliCej, zvySené télesné 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 jedincd. Pokud dité na léc¢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 Zalude¢ni kyselosti. Porucha rlstu Méné casté vedlejsi
ucinky zahrnuji: Zvyseni krevniho tlaku (hypertenze) Svalova slabost
(dité mdze mit problem vyjit po schodech nebo vstat ze Zidle) Poruchy
metabolismu cukrd v téle, zvlasté pokud je v rodiné ditéte dispozice k
cukrovce Zmeény nalady, v€etné deprese. OcCni zmeény - zakal Cocky
(katarakta) a zvyseni 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 zahdjena ihned po
zaCatku podavani vyssich davek kortikosteroidl. Nezadouci Ucinky
kortikosteroid(l jsou z velké ¢3asti tzv. reverzibilni, coz znamen3, ze
vymizeji spolu s jejich vysazenim.

Ostatni imunosupresivni i biologické Iéky maji také své vlastni
charakteristické vedlejsi ucinky, jejichz pripadné objeveni je tfeba
monitorovat.

2.6 Jak dlouho ma lécba trvat?
Lécbu je nutné podavat po dobu trvani nemoci. SLE je chronické,
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dlouhodobé onemocnéni, a tak i jeho |éCba je dlouhodoba, obvykle
trvajici radu let. Po dosazeni remise udrzovaci |éCba pomaha predejit
zavaznym vzplanutim nemoci, které predstavuji pro pacienta obvykle
vyznamne vyssi riziko nez vedlejsi GCinky samotné [éCby.

2.7 A co jiné, nekonvencni lécebné postupy?

Zazracna lécba pro SLE bohuzel neexistuje. Na trhu je k dispozici celd
rada réznym pripravkd, slibujicich zaru¢enou pomoc u rady chronickych
onemocnéni. Jejich pouziti se mize zdat velmi ldkavym, zvlasté v
situaci, kdy se bézné medicinské postupy nezdaji byt dostatecné
uspesné. Jednotlivci mohou prichazet se zkusenosti priznivého ucinku
toho ci onoho prostredku. Bohuzel Gcinnost zadného z nich nebyla
prokdzana a rada pacientl doplatila na to, ze prestali uzivat predepsané
léky v dUvére v nabizené, ¢asto finan¢né nakladné prostredky. Vétsina
|ékard nebude branit vyzkouset neSkodné pripravky, pokud bude
soucasné dodrzovana predepsana lécba. Je velmi vhodné prohovorit
pripadné pouziti téchto pripravkd s osetrujicim lékarem.

2.8 Jakeé pravidelné kontroly jsou potreba?

Pravidelné kontroly jsou nezbytné proto, ze radé komplikaci SLE Ize
predejit nebo je Iépe zvlddnout, pokud jsou zachyceny vcas. Dalsim
dlvodem 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 [é¢by a jejiho monitorovani by
mélo byt v rukou specialisty, ktery je zaméreny na systémové
revmatické choroby u déti (nejCastéji détsky revmatolog). Na komplexni
péci se pak dale podileji specialisté dalSich oborl podle potreby stejné
jako dalsi zdravotnicti pracovnici (dietolog, fyzioterapeut), popripadé jini
odbornici (socidlni pracovnik, psycholog, ucitelé).

U déti s SLE se provadéji pravidené kontroly krevniho tlaku, vySetreni
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 pribéhu Ié¢by take proto, aby
se overil dostatecny pocet krvinek, které se mohou diky nemoci
samotné i diky poddvanym I[ék@m snizit.
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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 ci
exacerbace). K relapsu mUze dojit bez znatelné priciny, ale také mize
byt vyvolan infekci, stresem ¢i nechrdnénou expozici slune¢nimu zareni.
V nékterych pripadech dochazi k dlouhodobé remisi, jindy zlstava
nemoc dlouhodobé trvale aktivni az do dospélosti. Bohuzel nelze
predpovédét, kdy a jak dlouho budou jednotliva obdobi zlepseni a
zhorseni nemoci trvat.

2.10 Jaké jsou dlouhodobé vyhledy (prognéza)?

V pripadé dosazeni Casné a dlouhodobé kontroly onemocnéni za pomoci
hydroxychlorochinu, kortikosteroidl a dalSich 1€kl jsou vyhledy velké
¢asti détskych pacientl s SLE priznivé. Nemoc vSak dokaze probihat
velmi zavazné a mit Zivot ohrozujici komplikace a mize zlstat aktivni
béhem dospivani a az do dospélosti.

Prognéza zédlezi na zdvaznosti postizeni vnitfnich orgdnd, zejména
ledvin a centralniho nervového systému, které vyzaduje intenzivni
|éCbu. Na druhou stranu mirné kozni projevy a artritida se I1é¢i pomérné
snadno. Progndza kazdého jednotlivého pacienta je vsak velmi obtizné
predvidatelna.

2.11 Je mozné upiné 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 mdze 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
|éC¢bu podle aktudlnich projevl. Po dosazeni dospélosti jsou pak predany
do péce specialisty pro dospélé (revmatologa pro dospélé).

3. ZIVOT SE SLE

3.1 Jak muze nemoc ovlivnit Zivot ditéte a jeho rodiny?
Akutni i zavazné chronické projevy nemoci, spojené s pobytem v
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nemocnici ¢i Castymi navstévami Iékare a omezenim oblibenych aktivit
ovliviuji vyznamnym zplsobem bézny Zivot pacienta i jeho rodiny. V
tomto obdobi je velmi dllezité, aby dité samo stejné jako ¢lenové
rodiny méli moznost v dostateCné mire hovorit o problémech a nalézat
cesty k jejich reSeni za pomoci oSetrujiciho zdravotnického tymu.
Jakmile nemoc zacina byt pod kontrolou, zivot se pomalu vraci do
normalnich koleji. V obdobi dospivani, kdy se SLE u déti vyskytuje
nejcastéji, se mlze stat dlouhodobym problémem naruseni procesu
osamostatnovani. Vedeni dospivajiciho k porozuméni principdm nemoci
a jeho 1éCby spolu s postupnym prijetim odpovédnosti za ni je
podminkou jeho dalSiho nezavislého zivota. Mira dlouhodobého
ovlivnéni zivota nemoci se liSi podle jejich projevi a zdvaznosti. Vétsina
mladych pacientd s SLE dokaze po zklidnéni nemoci vést prakticky
normalni zivot. Nékdy je dlouhodobym problémem Unava a nizka
télesna vykonnost, které mohou souviset s mirnou trvajici aktivitou
nemoci, ale také mohou byt disledkem predchozi necinnosti. V
takovém pripadé muUze dojit ke zlepseni za pomoci pravidelného
cvi¢eni. Trvalym omezenim je nutnost vyhybat se slune¢nimu zareni
(nebo UV zareni na diskotékéach), které mlze vyvolat znovuvzplanuti
nemoci. To znamena zcela se vyhnout cilenému opalovani, ve slunnych
dnech pouzivat ochranné prostredky v podobé odévu a krémU s
vysokym slunecnim filtrem (UVA, B faktor 50 a vice). Pres vSechny tyto
faktory by mél byt pacient vSemi moznymi zpUsoby podporovan v
béznych aktivitdch, zejména ve spolecnosti vrstevnikd.

3.2 Co skola?

Déti a mladistvi s SLE mohou chodit normalné do skoly, s vyjimkou
obdobi zdvaznéjsich vzplanuti nemoci. Pokud neni postizen centralni
nervovy systém, SLE obecné neovliviiuje schopnost ditéte myslet a ucit
se. Skolni vykonnost véak m@zZe byt snizena Unavou ¢i zménami nélady.
V pripadé onemocnéni mozku mohou nastat problémy zejména se
soustredénim a paméti, ale i dalSimi vySSimi nervovymi funkcemi. V
takovém pripadeé je kromé IéCby zdkladniho onemocnéni treba vytvorit
pro pacienta individuaIni vzdélavaci program.

3.3 Jak je to se sporty?
Cilené omezeni bézné télesné aktivity neni obvykle nutné a neni ani
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vhodné. Pravidelné cviceni v obdobi remise pomdaha vybudovat a udrzet
télesnou kondici, nezbytnou k vedeni plnohodnotného zivota.
Doporucovana je pravidelnéa chlze, jizda na kole, plavani. V pripadé
aktivit venku je nutné nezapomenout na ochranu proti slunci odévem a
opalovacim krémem. Neni vhodné sportovat az do uplného vycerpani. V
obdobi vzplanuti SLE je tfeba sportovni aktivity doCasné omezit.

3.4 A co dieta?

Na lupus neexistuje zadna specialni dieta. Jist zdravou, vyvazenou
stravu je vzdycky nejlepsi. Pri |éCbé kortikosteroidy mlze strava s
nizsim obsahem soli pomoci predejit rozvoji vysokého krevniho tlaku
(hypertenze), strava s nizkym obsahem cukrt pak rozvoji cukrovky
(diabetu) a priristku hmotnosti. Dostatec¢ny obsah vapniku a vitaminu D
pomaha predchazet rozvoiji ridnuti kosti (osteoporézy). Malé a Castéjsi
davky jidla pomohou predchéazet prejidani. Casto pom@ze nemit doma
jidla, po nichz se tloustne a naopak mit dostatek zeleniny a ovoce.

3.5 Muze podnebi ¢éi pocasi ovlivnit prubéh nemoci?

Z podnebnych vlivl ma u SLE jednoznacny vyznam slunec¢ni zareni.
Ultrafialové (UV) paprsky mohou vyvolat tvorbu novych koznich projev(
a hlavné aktivovat celkové onemocnéni. Témto problémUm Ize predejit
dlslednym pouzivanim ochranného odévu s dlouhymi rukavy a
klobouku s Sirokou stfechou za slunec¢nych dnl. VSechny slunci
vystavené c¢asti klze je treba nékolikrat denné potrit krémem s
vysokym UVA,B filtrem (faktor 50 a vice). Vhodné je krém pouzit asi 30
minut pred vystavenim klze slunci, aby se mohl dostatecné vstrebat a
mazani opakovat vzdy po koupéni i v pripadé vodé odolnych krémd. Za
slunnych dn@ je nutné krém pouzivat kazdé 3 hodiny. Zejména béhem
|éta je treba chranit se i za podmracenych dnd, protoze ¢ast UV paprski
pronikd skrz mraky. Nékterym pacientdm déla potize i UV zéareni,
produkované fluorescencnimi ¢i halogenovymi svétly a pocitacovymi
monitory.V tomto pfipadé je potreba pouzivat na monitor specialni UV
filtry.

3.6 Muze byt dité oc¢kovano?
Nebezpedi infekci je u déti s SLE zvySeno. Proto maji preventivni
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opatreni vcetné ockovani velky vyznam. Ockovani podle bézného
oc¢kovaciho kalendare nemize ale byt vzdy dodrzeno. Pacienti s tézkym
aktivnim onemocnénim nemohou byt oCkovani. V pripadeée 1éCby
glukokortikoidy a jinymi imunitu snizujicimi léky se nepodavaiji zivé
ocCkovaci latky (oCkovani proti priusnicim, spalnickam, zardénkam,
peroralni ockovani proti détské obrné a ockovani proti nestovicim).
Zivou vakcinou proti détské obrné by nemél byt o¢kovéan ani zadny ze
sourozencl, protoze se oslabeny virus mlze prenaset z osoby na osobu.
Ockovani nezivymi vakcinami vCetné ockovani proti chripce je mozno
podat. Vakcina proti pneumokokovi a meningokok@im je dokonce
doporucovana, zejména u pacientl s vysokymi dadvkami kortikosteroid(
a/nebo imnosupresiv. Ockovani proti karcinomu délozniho Cipku, resp.
HPviru, které se provadi u dospivajicih divek a chlapcl, je vhodné.

SLE a jeho I1é¢ba milze ovlivnit tvorbu protildtek po ockovani, proto je
neékdy nutné ockovani déti se SLE opakovat dfive / Castéji nez u
zdravych déti a pravidelné kontrolovat hladinu protilatek po oCkovani.

3.7 Jak je to s pohlavnim zivotem, téhotenstvim a
antikoncepci?

VétSina Zzen s SLE je schopna otéhotnét a privést na svét zdravé dité.
Téhotenstvi je tfeba pokud mozno planovat tak, aby k poceti doslo az
dostatec¢né dlouhou dobu po vysazeni |ékl, které mohou poskodit plod.
Nemoc by méla tedy byt dostatecné dlouho pod kontrolou bez I1éCby
nebo jen s malou davkou glukokortikoidd. V dobé aktivniho onemocnéni
nebo pri uzivani urcitych 1€k mohou byt s pripadnym otéhotnénim
potize, ale v zadném pripadé se nelze spoléhat na zadné z podavanych
€k jako na prostredky, které otéhotnéni zabrani. SLE mUze také
pUsobit opakované spontanni potraty, pred¢asny porod a onemocnénf
novorozence, oznacované jako neonatalni lupus (viz apendix 2).
Rizikovym faktorem problémU v téhotenstvi je pritomnost
antifosfolipidovych protilatek (viz apendix 1).

Téhotenstvi mUze zhorsit priznaky SLE nebo vyvolat jeho
znovuvzplanuti. Proto zeny s lupusem, které planuji téhotenstvi nebo
otehotni nepldnované, by meély byt sledovany na specializovanych
pracovistich, kde se porodnici zaméruji na problematiku SLE a Uzce
spolupracuji s revmatology.

Obecné plati, Ze jak divky, tak chlapci maji byt v€as pouceni o
problematice téhotenstvi v souvislosti s SLE a nutnosti vhodné
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Viivy/

kondom, v kombinaci se spermicidnimi prostredky. Pripustné je také
zavedeni nitrodélozniho téliska nebo hormonalni antikoncepce na bazi
progesteronu. Hormonalni antikoncepce s obsahem estrogenl neni
vhodna, protoze mize zvySovat riziko vzplanuti SLE a u vnimavych
jedincl i rozvoje dalsich zavaznych komplikaci (zilnich trombdzy).

4. APENDIX 1. Antifosfolipidové protilatky

Antifosfolipidové protilatky jsou protilatky proti vlastnim fosfolipidim
(soucast bunécné membrany) nebo bilkovinam, které se na fosfolipidy
navazuji. Tfi nejznamejsi antifosfolipidové protilatky jsou protilatky proti
kardiolipinu, proti B2 glykoproteinu | a lupus antikoagulans. Tyto
protildtky nachazime asi u 50% pacientl se SLE, ale také u pacientl s
jinymi autoimunitnimi chorobami nebo infekcemi, nékdy mohou mit tyto
protilatky i zcela zdravé déti.

Antifosfolipidovy syndrom (APLS) je oznaceni pro onemocnéni, pfi némz
dochazi diky plsobeni antifosfolipidovych protilatek ke zvySeni
(trombdza). Pri postizeni cév v mozku mohou byt kromé bolesti hlavy
pritomny rlzné dalsi neurologické projevy, typickym koznim projevem
je tzv. livedo reticularis. Pri vzniku srazeniny ve velkych zilach (napf.
dolnich koncetin) je pacient ohrozen jejich uvolnénim do cévniho recisté
a vmetenim do plic, které mtze byt zZivot ohrozujici komplikaci (plicni
embolie). Soucasti APLS je nizka hladina krevnich desticek
(trombocytopenie). APLS mUze byt jednim z klinickych projevd SLE
(sekundarni APLS) nebo mize existovat samostatné (primarni APLS).
Antifosfolipidové protilatky mohou komplikovat otéhotnéni nebo
téhotenstvi (viz vyse). Krevni srazeniny tvorici se v cévach placenty
mohou vést k jeji nedostate¢né funkci a k potratu, poruse rdstu plodu,
preeklampsii (vysoky krevni tlak v téhotenstvi) nebo smrti plodu.

U vétsiny déti se zjistéenymi antifosfolipidovymi protilatkami k rozvoji
trombdézy nikdy nedojde. Stanoveni optimalnich preventivnich patreni je
predmétem béziciho vyzkumu. Pacienti s pozitivnimi antifosfolipodvymi
protilatkami ¢asto dostavaji preventivné nizkoddvkovanou kyselinu
acetylosalicylovou (aspirin), ktera snizuje tendenci krve ke srézeni. U
adolescentl s antifosfolipidovymi protilatkami je doporuc¢ovano
vyvarovat se rizikovych faktorl, kterymi jsou zejména koureni a
hormonalni antikoncepce.
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V [éCbé APLS (tedy u déti, které prodélaly trombdzu) se pouzivaji léky
redici krev (antikoagulancia), jako je heparin (v podkoznich injekcich) a
warfarin (tablety). Délka podavani téchto 1ékd na redéni krve se ridi
charakterem a tizi postizeni. B€hem léc¢by jsou dllezité pravidelné
kontroly krve, aby hladina Iéku a tim i ovlivnéni srazlivosti krve bylo
primérené a nedoslo k recidivé trombdzy ani ke krvacivym projevim.
Lécba antofosfolipidového syndromu béhem téhotenstvi spociva v
podavani heparinu subkutdnné nebo aspirinu, warfarin nelze podavat,
protoze ma nepfiznivé ucinky na vyvoj plodu. V pripadé adekvatni |éCby
a peclivého sledovani zkusenym gynekologem az 80% zen s APLS
uspesné porodi.

5. APENDIX 2. Neonatalni lupus

Neonatalni lupus (NLE) je vzacnym onemocnénim plodu a novorozence,
zpUsobenym prechodem urcitych materskych autoprotilatek (anti-Ro,
La) placentou do obéhu plodu. Tyto autoprotilatky ma asi 1/3 zen se
SLE, ale rada z nich porodi dité bez projevl NLE. Na druhou stranu vsak
mohou byt tyto protilatky pritomny i u Zen bez klinickych projevi{ SLE a
mUze u nich dojit k postizeni plodu.

NLE se velice lisi od SLE. Je to onemocnéni ¢asoveé omezené, vétSina
projevl vymizi bez 1é¢by a bez nasledkl béhem 3-6 mésicl Zivota
ditéte. Nejcastéjim projevem je vyrazka, zejména na mistech
vystavenych svétlu, ktera po zahojeni nezanechda zadné stopy. Dalsim
projevem mohou byt prechodné zmény v krevnim obrazu a zvyseni
jaternich testd.

Vzacnou, ale zavaznou komplikaci je rozvoj poruchy srde¢niho rytmu v
podobé tzv. vrozeného sinokomorového (AV) bloku, plsobiciho velmi
pomaly srdecni tep, v nejtézsich pripadech vedouci k Uplné zastave
srdce a umrti plodu. Tato komplikace se rozviji ¢asné v prtibéhu
téhotenstvi (mezi 15.- 25.tydnem) a lze ji zjistit vySetfenim srdce plodu
ultrazvukem. Nékdy je mozné tuto nemocplodu Iécit jesté pred
narozenim. U novorozenct je tato porucha trvalého charakteru a
vétsinou vyzaduje pouziti kardiostimulatoru. Matky, jejichz dité se
narodilo s vrozenym AV blokem, maji 10-15% riziko, Zze se objevi stejny
problém i u dalSiho ditéte.

Déti, které prodélaly NLE, se vyvijeji a rostou normalné a riziko rozvoje
SLE v pozdéjim véku se u nich nezda byt vyrazné zvysené.
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