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1. MI A SZISZTEMAS LUPUSZ ERITEMATOZUSZ

1.1 Mi ez?

A szisztémas lupusz eritematozusz (SLE) egy krénikus autoimmun
betegség, amely a test kilonb6z4 szerveit tamadhatja meg.
eggyakrabbana bdr, az izluletek, a vérképzd rendszer, a vesék és a
kdzponti idegrendszer érintett. A krénikus azt jelenti, hogy hosszu ideig
tarthat. Az autoimmun jelentése az, hogy az immunrendszer midkodése
rendellenes, és ahelyett, hogy megvédené a szervezetet a baktériumok
és virusok ellen, a beteg sajat szoveteit tamadja meq.

A szisztémas lupusz eritematézusz elnevezés a 20. szazad elejénjelent
meg. A szisztémas azt jelenti, hogy a test szamos szervét érinti. A
lupusz a latin farkas szobdl ered, és az arcon megjelend jellegzetes
pillangdszerd kiutésre utal, amely a farkasok pofajan talalhaté fehéres
rajzolatra emlékeztet. Az eritematdzusz gorogul azt jelenti "voros", és a
boérkittések voros szinére utal.

1.2 Milyen gyakori a betegség?

Az SLE-t vildgszerte ismerik. A betegség gyakoribb az afroamerikai,
hispan, azsiai és amerikai 6slakosok korében. Eurépaban 2500
emberbdl kb. egyet diagnosztizalnak SLE-vel, és az dsszes lupusz beteg
mintegy 15%-anal 18 éves kor el6tt allapitjdk meg a betegséget. Az SLE
megjelenése ritka 5 éves kor elbtt, és nem gyakori a serdtldkor el6tt
sem. A 18 éves életkor eldtt kialakulé SLE-re az orvosok kilénb6z6
elnevezéseket hasznalnak: gyermekkori SLE, fiatalkori SLE és
gyermekkorban kialakulé SLE. A fogamzdképes korban 1évd (15 és 45
év kozotti) nék érintettek leggyakrabban. Ebben a korosztalyban az
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érintett n6k és férfiak aranya 9:1. A serdulékor elétt a férfiak aranya
magasabb; minden 6t SLE-s gyermek kozul kb. egy fid.

1.3 Mi a betegség oka?

Az SLE nem fert6z8. Ez autoimmun betegség, amikor az immunrendszer
nem képes kulonbséget tenni az idegen és az egyén sajat szovetei,
sejtjei kozott. Az immunrendszer hibasan mikodik, és egyéb anyagok
mellett Ugynevezett autoantitesteket kezd termelni. Ezek a szervezet
sajat sejtjeit idegennek vélik és megtamadjak. Az eredmény egy
autoimmun reakcid, amely bizonyos szervek (izluletek, vese, bdr stb.)
gyulladasat okozza. A gyulladas azt jelenti, hogy az érintett testrészek
meleggé, vorossé, duzzadttd és esetenként érzékennyé valnak. Ha a
gyulladas jelei hosszu ideig fennallnak - mint az SLE esetében -, akkor
szovetkarosodas alakulhat ki, és a normalis funkcidok karosodhatnak.
Ezért az SLE kezelésének célja a gyulladas csokkentése.

Szamos oroklott kockazati tényezd, véletlenszerd kornyezeti
behatasokkal parosulva lehet felelds ezért a rendellenes
immunreakciéért. Ismert, hogy az SLE-t kllonféle tényezbk valthatjak
ki, igy példaul a hormondlis egyensulyzavar serdil6korban, a stressz és
kornyezeti faktorok, dgymint a napfény, virusfert6zések és gyogyszerek
(pl. izoniazid, hidralazin, prokainamid, gércsoldé szerek).

1.4 Orokletese a betegség?

Az SLE a csalad tobb tagjanal is kialakulhat. A gyermekek 6rokolnek
bizonyos - eddig ismeretlen - genetikai faktorokat a szlleiktdl, amelyek
hajlamossa tehetik 6ket az SLE kialakulasara. llyenkor nagyobb a
valdszinlsége - de nem biztos-, hogy kialakul ndluk a betegség. Példaul
ikreknél legfeljebb 50% az esély arra, hogy ha az egyik testvérnél
jelentkezik az SLE, akkor a masiknal is kialakul. Az SLE-t nem lehet
genetikai vizsgdalattal vagy a szlletés el6tt diagnosztizalni.

1.5 Megel6zhet6-e az SLE?
Az SLE-t nem lehet megeldzni, bar az érintett gyermeknek ajanlott a
betegséget kivaltd vagy fellobbantd helyzetek kertlése. llyenek példaul
fényvédd szer nélklli napozas, egyes virusfert6zések, stressz,
hormonok és bizonyos gyégyszerek.
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1.6 Fert6zo6-e a betegség?
Az SLE nem fertdz48. Ez azt jelenti, hogy nem terjed at egyik emberrdl a
masikra.

1.7 Mik a betegség fo tiinetei?

Lehet, hogy a betegség lassan kezdddik, és az Ujabb tlinetek csak
néhany hét, hénap vagy év leforgasa alatt jelentkeznek. A gyermekeket
érinté SLE-nél a leggyakoribb kezdeti tinet az altalanos faradtsag és
rossz kozérzet. A legtobb SLE-s gyermek atmeneti vagy tartés laztol
szenved, veszit testsllyabdl és étvagya is csokken.

Id6vel sok gyermeknél kifejlédnek azok a jellegzetes tlinetek,
amelyeket a test egy vagy tdébb szervének érintettsége okoz. Nagyon
gyakori a bdr- és nyalkahartya érintettsége, ami magaba foglalhatja a
kilonbo6zd borkiltéseket, fényérzékenységet (amikor a napfény kittést
idéz eld), valamint a szdj és az orr nyalkahartyajan kialakuld fekélyeket.
Az érintett gyermekek egy harmadanal, felénél kialakul a jellegzetes
"pillangészarny" kilités az orron és az arcon. Bizonyos esetekben
fokozott hajhullas (alopécia) észlelhetd. Hideg hatdsara a kézfej
kivorosodik, elfenéredik vagy elkékil (Raynaud-jelenség). Egyéb
tinetek lehetnek: duzzadt, merev izlletek, izomfajdalom,
vérszegénység, konnyen kialakuld véralafutas, fejfajas, géorcsrohamok,
mellkasi fajdalom. A veseérintettség bizonyos fokig a gyermekek
tobbségére jellemz6 és az egyik f6 meghatarozdja a betegség hosszu
tavy kimenetelének.

A sulyos veseérintettség leggyakoribb tlinetei a magas vérnyomas,
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megjelenése, klilondsen a labfejeken, a labszarakon és a szemhéjakon.

1.8 Minden gyermeknél azonos a betegség?
Az SLE tinetei nagymértékben eltérnek az egyes betegeknél; a
betegség jellemzdi és a tunetek minden gyermeknél masok. A fent leirt
tinetek mindegyike akar az SLE kezdeti stadiumaban, vagy a betegség
lefolyasa alatt barmikor felbukkanhat, és kilonb6zd sulyossagu lehet. A
lupuszt kezeld orvos altal felirt gydgyszerek segitenek az SLE
tineteinek kezelésében.

3/20



1.9 Kulonbozik-e a gyermekek és a felnéttek betegsége?
Gyermekeknél és serdiléknél az SLE ugyanugy nyilvanul meg, mint
felndtteknél. Ugyanakkor, gyermekeknél stlyosabb a lefolyasa, mivel
naluk gyakrabban jelentkezik az SLE okozta gyulladas tobb jellemzdje
egyszerre. Gyermekeknél az SLE-t gyakrabban kiséri vese- és
idegrendszeri betegség, mint a feln6tteknél.

2. DIAGNOZIS ES TERAPIA

2.1 Hogyan diagnosztizalhaté6?

Az SLE diagndzisa a panaszok (mint pl. fajdalom), a tinetek (mint pl.
|dz) valamnin a vér-, és vizeletvizsgalati eredmények egyuttesén
alapszik, miutan mas betegségek lehetdségét kizartak. Nem minden
tinet és jel jelentkezik egyszerre, emiatt az SLE-t nehéz gyorsan
megallapitani. Annak érdekében, hogy az SLE-t meg lehessen
kilonboztetni mas betegségektdl, az Amerikai Reumatoldgiai Kollégium
orvosai feldllitottak egy 11 pontos kritériumrendszert, amelyek alapjan
az SLE diagnosztizalhato.

Ezek a kritériumok olyan gyakran el6fordulé
tineteket/rendellenességeket irnak le, amelyeket SLE-s betegeknél
figyeltek meg. A betegnél a 11 kritériumbél legaldbb 4-nek fenn kell
allnia a betegség kezdete 6ta eltelt id6szakban ahhoz, hogy hivatalosan
is diagnosztizalni lehessen az SLE-t. Ugyanakkor a gyakorlott orvosok
akkor is fel tudjak allitani a diagndzist, ha kevesebb, mint 4 kritérium
van jelen. Ezek a kritériumok a kdovetkezdk:

A "pillangdszarny" kilités
Voros kiltések az arcon és az orrnyergen.

Fényérzékenység
A fényérzékenység a bor széls6séges reakcidja a napfényre. A ruhaval
fedett bort altalaban nem érinti.

Diszkoid lupusz
Pikkelyszerd, kiallé, érme alaku kilutés, amely az arcon, a fejbdron, a
falén, a mellkason vagy a karon jelenik meg. El6fordulhat, hogy heggel
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gyogyul. A diszkoid bérelvaltozas gyakoribb az afroamerikai gyermekek
kdérében, mint mas csoportoknal.

Nyalkahartyafekélyek

Kicsiny sebek, amelyek a szdj vagy az orr nyalkahartydjan keletkeznek.
Altaldban fajdalommentesek, de az orrban 1évd fekélyek orrvérzést
okozhatnak.

izileti gyulladas

Az izlleti gyulladas az SLE-s gyermekek tobbségét érinti. Fajdalmat és
duzzanatot okoz a kézfej, a csukld, a kdonydk, a térd, valamint a kéz és
lab egyéb izileteiben. A fajdalom lehet vandorld, azaz egyik iztletrdl
atterjed a masikra, valamint felléphet a test jobb és bal oldalan
ugyanazokban az izliletekben is. Az SLE-s esetekben el6fordulé izlleti
gyulladas altalaban nem okoz tartés elvaltozasokat (deformitasokat).

Pleuritisz

A pleuritisz a mellhartya (a tidot korllvevd burok) gyulladasa, mig a
perikarditisz a szivburok gyulladasos betegsége. Ezeknek az érzékeny
szoveteknek a gyulladasa folyadékgyllemet okozhat a sziv vagy a tudé
korul. A pleuritisz jellegzetes mellkasi fajdalommal jar, amely
|égvételnél erdsodik.

Veseérintettség

A vesék érintettsége majdnem az 6sszes SLE-s gyermeknél
megfigyelhetd, és az egészen enyhétdl a nagyon sulyosig terjedhet.
Kezdetben altaldban tinetmentes, és csak vizeletvizsgalattal, valamint
a vesemuUkodés vérvizsgalataval lehet kimutatni. Az el6rehaladott
vesekarosodasban szenved6 gyermekek vizelete vért vagy fehérjét
tartalmazhat, és duzzanat jelenhet meg f6ként a labfejeken és a
labszarakon.

Kozponti idegrendszer

A kozponti idegrendszer érintettsége magdaba foglalja a kovetkezdket:
fejfajas, gorcsrohamok és neuropszichiatriai tinetek, példaul
koncentracios nehézségek, memdriazavar, hangulatvaltozas, levertség
és pszichdzis (ez egy sulyos mentalis allapot, amelyben gondolkodasi és
viselkedési zavarok alakulnak ki).

5/20



A vérsejtek rendellenességei

Ezeket a rendellenességeket a vérsejteket megtamadé autoantitestek
okozzak. A vorosvértestek (amelyek az oxigént szallitjak a tiddbdl a
test mas szerveibe) pusztulasat hemolizisnek nevezzik, mely
hemolitikus anémiat (vérszegénységet) okozhat. A pusztuldsi folyamat
lehet lassu és viszonylag enyhe, vagy nagyon gyors, amikor vészhelyzet
is eldallhat.

A fehérvérsejtek szamanak csokkenését leukopénianak hivjuk. Ez
altalaban nem veszélyes az SLE-s betegeknél.

A trombocitdk (vérlemezkék) szamanak csokkenése az Ugynevezett
trombocitopénia. Azoknal a gyermekeknél, akiknél csokken a
trombocitak szama, konnyen alakul ki véralafutas a bdron, illetve vérzés
a test ktilonb6z6 részeiben, példaul az emésztérendszerben, a
hlugyutakban, a méhben vagy az agyban.

Immunoldgiai rendellenességek

Ezek a rendellenességek a vérben megjelend, SLE-re utalé
autoantitesteknek tulajdonithatéak:

a) antifoszfolipid antitestek jelenléte (1. melléklet);

b) nativ (természetes) DNS elleni antitestek (a sejtekben 1évé genetikai
anyag ellen iranyulé autoantitestek). Els6sorban az SLE-s betegekben
jelennek meg. Ezt a tesztet gyakran meg kell ismételni, mert nativ DNS
elleni antitestek szintje emelkedik, amikor az SLE aktiv stadiumban van,
és ez a teszt segit az orvosoknak a betegség aktivitasi fokanak
mérésében.

c) Sm elleni antitestek: a név annak a betegnek a nevére (Smith) utal,
akiknek a vérében el6szor talaltak ilyen ellenanyagot. Ezek az
autoantitestek szinte kizardlag SLE-s betegek szervezetében
termelddnek, ezért gyakran segitenek megerdsiteni a diagndzist.

Antinukledris antitestek (ANA)

Ezek az autoantitestek a sejtmag ellen iranyulnak. Szinte az 6sszes SLE-
s beteg vérében megtaldlhaték. A pozitiv ANA lelet 6nmagaban
azonban még nem bizonyiték az SLE-re, mivel ez a teszt pozitiv lehet
mas betegségekben is, sét, enyhén pozitiv az egészséges gyermekek
korulbelll 5-15 szazalékanal is.

2.2 Mi a vizsgalatok jelentésége?
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A laboratériumi vizsgalatok segithetnek diagnosztizalni az SLE-t és
eldonteni, hogy mely bels6 szervek érintettek (ha egyaltalan vannak
ilyenek). A rendszeres vér- és vizeletvizsgalat a betegség aktivitasanak
és sulyossaganak figyelemmel kisérése miatt fontos, valamint azért,
hogy megtudjuk, mennyire turi jol a beteg a gyégyszereket. Szamos
olyan laboratériumi vizsgalat l1étezik, amelynek segitségével
diagnosztizalni lehet az SLE-t, valamint el lehet donteni, hogy milyen
gyogyszert kell felirni, és hogy az aktualisan alkalmazott szerekkel
hatékonyan kezelhet6-e az SLE-t kisérd gyulladas.

Rutin klinikai vizsgalatok: kimutatjak a tobb szervre kiterjedd, aktiv
szisztémas betegség jelenlétét. A vérsejtsillyedés (Westergren) és a C-
reaktiv fehérje (CRP) szintje egyarant megemelkedik gyulladas esetén.
SLE jelenléte esetén a CRP szintje normalis lehet, mig az sullyedés-
értéke megemelkedik. A CRP megemelkedett értéke egyéb, jarulékos
fert6zést jelezhet. A teljes vérkép fényt derithet vérszegénységre,
valamint alacsony vérlemezke- és fehérvérsejtszamra. A szérum fehérje
elektroforézis kimutathatja a megemelkedett gammaglobulin-szintet
(fokozott gyulladast és autoantitest-termelédést). Albumin: alacsony
szintje a vese érintettségére utalhat. Rutin vérkémiai vizsgalatokkal
kimutathaté a vese érintettsége (emelkedett szérum karbamid- és
kreatininszint, valtozdsok az elektrolitok koncentracidjaban), a
majfunkcios értékek és az izomenzimek szintjének emelkedése
jellemzd, ha a betegség izmokat is érint. Majfunkcié és izomenzimek
vizsgalatai: izom-, illetve majérintettség esetén ezeknek az enzimeknek
a szintje megemelkedik. A vizeletvizsgalat nagyon fontos az SLE
diagnosztizalasakor és az utankdvetés soran is a vese esetleges
érintettségének megallapitasara. A vizeletvizsgalat kimutathatja a
vesegyulladas kilonb6z6 jeleit, példaul a vorosvértesteket vagy a
fehérjék koéros mennyiségét. Néha az SLE-s gyermekeket megkérik,
hogy 24 éran keresztll gyUjtsék vizeletiket. Ennek segitségével a
vesék korai érintettségét lehet felfedezni. Komplementek szintje - az
un. komplement fehérjék az ember veleszlletett immunrendszerének
részét képezik. Egyes komplement fehérjéket (C3 és C4) a szervezet
felhasznalhat az immunreakciok soran, ezért ezeknek a fehérjéknek az
alacsony szintje aktiv betegséget, els6sorban vesebetegséget jelez. Ma
mar sok mas vizsgalati lehetdséggel rendelkeziink ahhoz, hogy jobban
megitélhesslk az SLE-nek a kllonb6z6 szervekre kifejtett hatasat. A
vese érintettsége esetén gyakran végeznek vesebiopsziat (kimetszenek
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egy kis szOvetdarabot). A vesebiopszia értékes informacidkat nyujt az
SLE-s elvaltozasok tipusardl, mértékérdl és korardl, ezért nagyon
hasznos a megfeleld kezelés kivalasztasahoz. A bérelvaltozasbdl
végzett biopszia segithet a bér érgyulladasanak (vaszkulitisz), illetve a
diszkoid lupusznak a diagnosztizalasaban, valamint az SLE-s betegnél
fellépd kulonb6z6 bérkittések természetének megallapitasaban. Mas
vizsgalatok magukba foglaljak a mellkasrontgent (sziv és tidé
vizsgalata), az echokardiografiat, a sziv EKG-vizsgalatat, a tidok
|égzésfunkcidjanak vizsgalatat, az elektroenkefalografiat (EEG), a
magnesrezonancias vizsgalatot (MR), illetve az agyrél készitett
képalkoto vizsgalatokat és a kilonb6z6 széveteken végzett biopszidkat.

2.3 Kezelhet6-eaz SLE, van-e ra gyogymod?

Az SLE gydgyitasara jelenleg nincs célzott gyogyszer. Az SLE kezelése
segit a betegséggel kapcsolatos panaszok és tinetek enyhitésében,
illetve szovédményeinek megeldzésében, beleértve a szervek és
szovetek maradandd karosodasat. Az SLE, amikor el6szor
diagnosztizaljak, altalaban nagyon aktiv. Ebben a szakaszaban a
betegség nagy ddézisu gydgyszeres kezelést igényelhet annak
érdekében, hogy kordaban lehessen tartani a gyulladast, és meg
lehessen elézni a szervek karosodasat. Sok gyermeknél a kezelés jol
féken tartja az SLE fellobbanasait, és a betegség atmenetileg javulhat.
llyenkor csak visszafogott kezelésre van szikség, vagy talan még arra
sem.

2.4 Milyen kezelések léteznek?

A gyermekkori SLE kezelésére nincs jévahagyott gydgyszer. Az SLE
tineteinek tobbsége a gyulladasra vezethetd vissza, ezért a kezelés a
gyulladas csokkentésére iranyul. A gyermekkori SLE kezelésére
csaknem minden esetben 6t gyégyszercsoportot hasznalnak:

Nem-szteroid gyulladascsokkenté gyogyszerek (NSAID)

Az NSAID szereket, mint példaul az ibuprofent és a naproxent az izuleti
gyulladas éaltal okozott fajdalom csdkkentésére hasznaljak. Altaldban
csak rovid idére irjak fel 6ket azzal az utasitassal, hogy a doézist
csOkkenteni kell, ha az izlleti gyulladas javul. Ebbe a
gyogyszercsaladba sokféle szer tartozik, beleértve az aszpirint is. Az
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aszpirint manapsag ritkan hasznaljak gyulladdscsokkent6 hatasaért,
ugyanakkor gyermekeknél széles kdrben alkalmazzak az antifoszfolipid
antitestek magas szintje esetén, hogy megel6zzék a nemkivanatos
vérrogképzodést.

Malaria elleni szerek

Maldria elleni szerekkel - példaul hidroxikloroquinnal - rendkivul
hatékonyan kontrollalhatok és kezelhet6k a napfényre érzékeny
bérkitutések, példaul az SLE diszkoid vagy szubakut (félheveny) altipusai
esetén. Hénapokig tarthat, amig jelentkezik ezeknek a gydgyszereknek
a jétékony hatasa. Korai alkalmazasuk esetén enyhithetik a betegség
fellangolasait, segitik a vesebetegség kontrollalasat, valamint dvjak a
sziv-ér rendszert és mas szervrendszereket a karosodastol. Az SLE és a
malaria k6zott nincs ismert 6sszefuggés. A hidroxikloroquin viszont
segit az SLE-t kiséré immunrendszeri rendellenességek
szabdalyozasaban, ami a malarias betegeknél is fontos.

Kortikoszteroidok

A kortikoszteroidokat, példaul a prednizont vagy a prednizolont
gyulladascsokkentésre és az immunrendszer aktivitdsanak elnyomasara
hasznaljdk. Elssorban ezeket a szereket alkalmazzak az SLE
kezelésére. Ha gyermekeknél a betegség enyhe, akkor elé6fordulhat,
hogy csak kortikoszteroidokat kell adni a malaria elleni szerekkel
egyutt. Sulyosabb esetekben, ha a vese vagy mas belsd szervek is
érintettek, akkor a kortikoszteroidokat mas immunszuppressziv
szerekkel kombinalva kell alkalmazni (lasd alabb). A betegség kezdeti
ellen6rzése altalaban nem érhetf el kortikoszteroidok heteken vagy
hénapokon at tarté napi alkalmazasa nélkil, sét, a gyermekek
tobbségének sok évig kell szednie ezeket a gydgyszereket. A
kortikoszteroidok kezdeti dézisa és alkalmazasuk gyakorisaga a
betegség sulyossagatél és az érintett szervrendszerektdl fligg. A magas
ddzisu, szajon at vagy intravénasan adott kortikoszteroid-kezelést
altalaban a sulyos hemolitikus anémidara (vérszegénységre), a kdzponti
idegrendszer megbetegedésére és a vese érintettségének sulyosabb
eseteire alkalmazzak. A gyermekek kbzérzete kifejezetten javul, és a né
az energiaszintjuk, miutan néhany napig kortikoszteroidokat kapnak.
Miutan a betegség kezdeti tiineteit ellendrzés ala vontuk, a
kortikoszteroidok szintjét arra a lehetd legalacsonyabb adagra kell
csokkenteni, amellyel még fenntarthatdé a gyermek j6 k6zérzete. A
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kortikoszteroidok dozisat fokozatosan kell csokkenteni, folyamatos
ellen6rzés mellett, hogy meg lehessen bizonyosodni a klinikai és
laboratoriumi mdédszerekkel mért betegségaktivitas mérséklédéséral.
Idonként a serdul6k hajlamosak arra, hogy abbahagyjak a
kortikoszteroidok szedését, csokkentsék vagy noveljék a dozist.
Valészinlleg ez azért torténik, mert elegik van a mellékhatasokbdl,
vagy mert rosszabbul, esetleg jobban érzik magukat. Fontos, hogy a
gyermekek és szlleik megértsék, hogyan muikodnek a
kortikoszteroidok, és miért veszélyes orvosi feligyelet nélkul
abbahagyni vagy médositani a szedéslket. Bizonyos kortikoszteroidok
(kortizon) normalis esetben a szervezetben is termelédnek. A kezelésre
a szervezet Ugy reagal, hogy beszinteti a sajat kortizon termelését, és
a mellékvesék, amelyek ezt termelik, tétlenné, lustava valnak.

Ha a kortikoszteroidokat hosszabb ideig alkalmazzuk, majd hirtelen
abbahagyjuk a szedésuket, akkor el6fordulhat, hogy a szervezet egy
ideig nem tud megfelel6 mennyiségl kortizont termelni. Ennek
kovetkeztében életveszélyes kortizonhiany (mellékvese-elégtelenséq)
|éphet fel. A kortikoszteroid dézisanak tul hirtelen csdkkentése a
betegség felldngolasat is kivalthatja.

Nem bioldgiai eredetii betegségmadosito gydgyszerek
(DMARD)

llyen gyogyszerek példaul az azatioprin, a metotrexat, a mikofenolat-
mofetil és a ciklofoszfamid. A hatasuk eltér a kortikoszteroidokétdl, és
csOkkentik a gyulladast. Ezeket a gydgyszereket akkor alkalmazzak,
amikor a kortikoszteroidok 6nmagukban nem elégségesek az SLE
kontrollalasahoz.- Segitségukkel az orvosok csékkenteni tudjak a
szteroidok napi dozisat a mellékhatasok enyhitése érdekében, az SLE
tineteinek csillapitasa mellett.

A mikofenolat-mofetilt és az azatioprint tabletta formdajaban, a
ciklofoszfamidot pedig tabletta, vagy intravénas lokéskezelés
formdjaban lehet adagolni. A ciklofoszfamidot sulyos kdzponti
idegrendszeri érintettség esetén alkalmazzak gyermekeknél. A
metotrexatot tablettaban vagy bdér ala adott injekcidéban alkalmazzak.

Bioldgiai DMARD-k

A bioldégiai DMARD-k (gyakran egyszerlen csak "biolégiai szerek")
azokat a szereket foglaljak magukba, amelyek gatoljak az
autoantitestek képzddését vagy egy meghatarozott molekula hatasat.
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llyen gyogyszer példaul a rituximab, amelyet els6sorban a szokasos
(standard) kezeléssel nem kontrollalhaté betegségre adnak. A
belimumab nevl bioldgiai szerrel - amelyet engedélyeztek felndttkori
SLE-betegek kezelésére -, a vér antitesteket termel6 B-sejtjeit célozzak
meg. Altaldnossagban, az SLE-ben szenvedd gyermekeknél és
serduléknél a bioldgiai szerek hasznalata még kisérleti jellegd.

Az autoimmun betegségek, kiulondsképpen az SLE tertletén végzett
kutatas igen intenziv. A cél, hogy megismerjék a gyulladas és az
autoimmunitas sajatos mechanizmusait, hogy célzottabb terapiat
lehessen alkalmazni az egész immunrendszer elnyomasa nélkul.
Jelenleg szamos klinikai vizsgalat folyik az SLE-vel kapcsolatosan. Ezek
Uj terapiak tesztelésével és olyan kutatasokkal foglalkoznak, amelyek
célja a gyermekkori SLE kUlénb6z6 szempontjaival kapcsolatos
ismeretek bdvitése. Ez az aktivan folyd kutatas egyre derlsebbé teszi a
jovot az SLE-ben szenved6 gyermekek szamara.

2.5 Melyek a gydgyszeres kezelés mellékhatasai?

Az SLE-re hasznalt gydgyszerekkel egészen j6l kezelhetdk a betegség
tinetei. Mint minden gydgyszer, ezek is okozhatnak mellékhatasokat
(ezek részletes leirasat lasd a gydgyszeres terapiarél sz6lé részben).

Az |=15*t1>NSAID szerek altal okozott mellékhatasok lehetnek:
gyomorémelygés (ezért kell ket étkezés utan bevenni), konnyen
kialakuld véralafutasok, és ritka esetben a vese- vagy majfunkcidk
valtozasa. A maldria elleni szerek elvaltozast okozhatnak a retinaban,
ezért a betegeknek rendszeres szemorvosi (szemészeti) vizsgalaton kell
részt vennitk.

A kortikoszteroidok igen sokféle mellékhatast okozhatnak mind rovid,
mind hosszu tavon. A mellékhatdsok megjelenésének kockazata né, ha
nagy dozisu kortikoszteroidra van szikség, vagy ha sokaig kell szedni.
F6 mellékhatasaik a kovetkez6k: A kulsé megvaltozasa (példaul
testsllyndévekedés, puffadt arc, tulzott sz6rndvekedés, lila csikos
(strids) boérelvaltozasok, pattanasok, konnyen kialakulé véralafutasok).
A testsulygyarapodast alacsony kalériatartalmu étrenddel és
testmozgassal ellen6rzés alatt lehet tartani. N6 a fertézések kockazata,
foként a tuberkulézisé és a baranyhiml6é. Azzal a gyermekkel, aki
kortikoszteroid szedése mellettbaranyhimlds lesz, siirgésen orvoshoz
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kell fordulni. A baranyhimlg elleni azonnali védelmet ilyenkor
mesterséges antitestek adasaval (passziv immunizacioval) lehet elérni.
Hasi problémak is felléphetnek, példaul emésztési zavar (diszpepszia)
vagy gyomorégés. Ez a probléma fekély elleni gyégyszeres kezelést
igényelhet. HossznOvekedés gatlasa A kevésbé gyakori mellékhatasok
k6zé tartoznak a kovetkez6k: Magas vérnyomas lzomgyengeséqg (a
gyermeknek nehézségei tdmadhatnak példaul a 1épcsézéskor vagy a
székrdl valo feldllaskor). Vércukor-anyagcsere zavara, féleg ha genetikai
hajlam van a cukorbetegségre. Hangulatvaltozasok, példaul levertség
és hangulati ingadozasok. Szemproblémak, példaul szemlencse
homalyossaga (szemhalyog) és zold halyog. Csontritkulas
(oszteoporézis). Ez a mellékhatds testmozgassal, kalciumdus étrenddel
és kiegészitd kalcium-, illetve D-vitamin-szedéssel enyhithetd. Ezeket a
megel6z06 |épéseket miel6bb el kell kezdeni a nagy dozisu
kortikoszteroid-kezelés bevezetése utan. Fontos megjegyezni, hogy a
kortikoszteroid mellékhatasainak nagy része visszafordithatd, és el is
mulik a gyégyszer dézisanak csdkkentése vagy szedésének
abbahagyasa utan.

A DMARD (biolégiai vagy nem bioldgiai) szereknek vannak olyan
mellékhatasaik is, amelyek sulyossa valhatnak.

2.6 Mennyi ideig tartson a kezelés?

A kezelésnek addig kell tartania, amig a betegség fennall. Altaldnosan
elfogadott, hogy a legtobb SLE-s gyermeknél a kortikoszteroidok teljes
megvonasa nagy nehézségekbe Utkozik. Még a nagyon kis ddzisu
kortikoszteroiddal végzett hosszu tavu fenntarto6 terapiaval is
csokkenthetd a betegség fellangolasanak esélye, és kontroll alatt
tarthaté a betegség. Sok beteg szamara ez lehet a legjobb megoldas a
betegség felldngolasi kockazatanak csokkentésére. Az ilyen kis ddzisu
kortikoszteroidoknak nagyon kevés és altalaban enyhe mellékhatasuk
van.

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

Szamos kiegészit6 és alternativ terdpia létezik, ami 6sszezavarhatja a
betegeket és csaladtagjaikat. Korlltekintéen gondolja at e terapiak
kiprébalasanak kockazatait és elényeit, mivel a jétékony hatas nem
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kell6en igazolt, és ezek a kezelések megterhelbek lehetnek id6ben,
anyagilag és a gyermek szadmara is. Ha kiegészit6 vagy alternativ
terapiak igénybevételét fontolgatja, beszélje meg ezeket a
lehetéségeket a gyermekreumatolégussal. Bizonyos terapiak és a
hagyomanyos gyogyszerek kozott kdlcsonhatasok Iéphetnek fel. A
legtobb orvosnak nincs ellenvetése abban az esetben, ha tovabbra is
kovetik a szakmai tanacsaikat. Nagyon fontos, hogy ne hagyja abba az
orvos altal felirt gyégyszerek szedését. Amennyiben gydégyszerek
szUkségesek a betegség ellendrzés alatt tartdsahoz, nagyon veszélyes
lehet hirtelen leallni ezekkel, amig a betegség még aktiv. Ha barmilyen
aggalya van a gyogyszerekkel kapcsolatosan, beszélje meg gyermeke
kezel6orvosaval.

2.8 Milyen iddszakos vizsgalatok, ellendrzések szukségesek?
Gyakori vizsgalatokra van szikség, mert sok, az SLE-nél esetlegesen
fellépd tinet megelbézhetd, vagy legalabbis konnyebben kezelhetd, ha
idejében fény dertl ra. Altaldnossdgban, az SLE-s gyermekeket legaldbb
3 havonta ki kell vizsgaltatni reumatolégussal. Szikség esetén mas
szakorvosokat is fel kell keresni, példaul gyermekbdrgydgyaszt
(bGrapolasi tanacsokért), gyermekhematolégust (vérképzdszervi
tinetekkel) vagy gyermeknefrologust (vesebetegségekkel). Szocialis
munkasok, pszicholdgusok, dietetikusok és mas egészségugyi
szakemberek szintén részt vesznek az SLE-s gyermekek kezelésében.
Az SLE-ben szenvedd gyermekeknek ajanlott a rendszeres
vérnyomasmeérés, vizeletvizsgalat, teljes vérkép, vércukorszintmérés,
véralvadas-vizsgalat, valamint a komplement fehérjék és a nativ DNS-
antitestek szintjének ellendrzése. A rendszeres vérképvizsgalat
ugyancsak szikséges az immunszuppressziv szerek szedésének
idétartama alatt annak érdekében, hogy meg lehessen bizonyosodni
arrél, hogy a csontveld altal termelt vérsejtek szama nem tal alacsony.

2.9 Mennyi ideig tart a betegség?

Amint fentebb mar emlitettik, az SLE-re nincs gyégymadd. Az SLE-vel
0sszefliggd panaszok és tunetek minimalisak lehetnek, vagy az is
el6fordulhat, hogy egyaltalan nem jelentkeznek, ha a beteg
rendszeresen, az utasitdsoknak megfeleléen szedi a
gyermekreumatolégus altal felirt gyégyszereket. Egyéb tényezdk
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mellett a gydgyszerek rendszeres szedésének elmaradasa, a stressz és
a napfény az SLE sulyosbodasahoz vezethet; ez a jelenség a "Lupusz
fellangolasa". Gyakran nagyon nehéz megjésolni a betegség lefolyasat.

2.10 Hogyan alakul hosszu tavon a betegség (milyen a
progndzisa)?

Az SLE kimenetele kifejezetten javul a betegség korai, hosszu tavu
kontrollalasaval, amit hidroxikloroquin, kortikoszteroidok és DMARD
szerek adasaval lehet elérni. Sok gyermekkorban kezd6dd SLE-s
betegnek j6 az életmindsége. Ugyanakkor a betegség lehet nagyon
sulyos,életveszélyes is és fennmaradhat végig a serdul6kor alatt, sét
felndttkorban is.

Az SLE gyermekkori prognézisa a belsd szervi érintettség sulyossagatal
fugg. Azoknal a gyermekeknél, akiknél jelentds vese-, illetve kdzponti
idegrendszeri karosodas |ép fel, agressziv kezelésre van szukség. Ezzel
ellentétben az enyhe bdrkiltés és az izileti gyulladas kénnyen
kontrollalhatd. Az egyes gyermekek prognézisa nem jéosolhatdé meg.

2.11 Lehetséges-e a teljes felépiilés?

A betegség, ha idében felismerik és megfelel6en kezelik mar a korai
stadiumaban, az esetek tobbségében lecsillapodik és dtmenetileg javul
(az SLE-vel 6sszefligg6 0sszes panasz és tunet megszlnik). Ugyanakkor
az SLE lefolyasa el6re megjésolhatatlan, kronikus betegség. A
diagnosztizalt gyermekek normalis esetben tartds orvosi fellgyelet alatt
maradnak és gydgyszerezésuk is folytatodik. Az SLE-t gyakran a felndtt
szakellatas orvosanak is kdvetnie kell, miutan a beteg feléri a
felndttkort.

3. MINDENNAPI ELETVITEL

3.1 Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és csaladja
mindennapi életét?

Amig az SLE-ben szenvedd gyermekek kezelés alatt allnak,
tulajdonképpen normalis életet élhetnek. Az egyetlen kivétel az erés
napsugarzasnak/ultraibolya fénynek valé kitettség, ami el6idézheti vagy
sulyosbithatja az SLE-t. Az SLE-s gyermek nem tdltheti az egész napot a
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strandon, és nem ulhet ki napozni a medence mellé. Kbételez6 a napfény
elleni rendszeres védelem legalabb 40-es faktoru szerrel. Fontos, hogy
10 éves koratdl a gyermek egyre nagyobb szerepet vallaljon
gyogyszerei szedésében és az ellatasaval kapcsolatos dontések
meghozataldban. A gyermekeknek és szileiknek tisztaban kell lennitk
az SLE tlneteivel azért, hogy id6ben felfedezhessék a betegség
esetleges felldngoldsat. Bizonyos tlinetek, mint példaul a krénikus
faradékonysag és az inditékszegénység a betegség fellangolasat
kovetéen hénapokig is fennallhatnak. A rendszeres testmozgas fontos
az egészséges testsuly megdrzése, valamint a csontok megfelel6
egészségének és a jo6 fizikai allapotnak a fenntartasa érdekében.

3.2 Mi a helyzet az iskolaval?

Az SLE-s gyermek képes iskolaba jarni és ez ajanlott is, kivéve a
betegség sulyosan aktiv periédusait. Ha nincsen kdzponti idegrendszeri
érintettség, az SLE altaldban nem befolydsolja a gyermek gondolkodasi
és tanulasi képességeit. A kozponti idegrendszer érintettsége esetén
olyan nehézségek Iéphetnek fel, mint koncentracié- és emlékezetzavar,
fejfajas és hangulati ingadozasok. llyen esetekben szilkség lehet
véltoztatdsra a gyermek oktatdsaban. Osszességében, a gyermeket
arra kell batoritani, hogy vegyen részt a betegségével
0sszeegyeztethetd, iskolan kivili tevékenységekben, amennyire az
adott helyzetben ez lehetséges. A tanaroknak ugyanakkor tisztaban kell
lennitk a gyermek SLE betegségével, hogy megfeleld intézkedéseket
tudjanak tenni, amikor a betegséggel kapcsolatosan problémak
merulnek fel, példaul ha a tanulast befolyasol6 fajdalom jelentkezik a
gyermek izileteiben vagy mas testrészeiben.

3.3 Mi a helyzet a sportolassal?

Az altaldnos testmozgas korlatozasa altalaban sziikségtelen és nem
kivanatos. A gyermeket a betegség nyugalmi idészakdaban rendszeres
testmozgasra kell buzditani. A séta, az Uszas, a biciklizés és mas aerob
vagy szabadtéri tevékenységek ajanlottak. A napfény ellen megfelel6
védelmet biztositd ruhazatot kell viselni és magas faktorszamu
fényvédd szert kell hasznalni, illetve szabadtéri tevékenységek ideje
alatt kerulni kell a napfényt, amikor a nap sugarzasa leger6sebb. Nem
tanacsos a kifulladasig tarté testmozgas. A betegség felldngolasanak
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ideje alatt a testedzést ajanlatos visszafogni.

3.4 Milyen étrendet kell kovetni?

Nincs specidlis étrend, amely gyégyitani tudna az SLE-t. Az SLE-s
gyermekeknek egészséges, kiegyensulyozott étrendet kell kdvetnitk.

Ha kortikoszteroidokat szednek, alacsony sétartalmu ételeket
fogyasszanak, hogy elkertljék a magas vérnyomast, illetve alacsony
cukortartalmuakat, hogy megel6zzék a cukorbetegség kialakulasat és a
testsllygyarapodast. Ajanlott kalciumot és D-vitamint tartalmazé étrend-
kiegészit6ként fogyasztani a csontritkulas megel6zése érdekében. Mas
vitaminkészitményrél tudomanyosan nem bizonyitottak be, hogy
szedésuk hasznos lenne SLE esetén.

3.5 Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?
Koéztudott, hogy a napozas Ujabb bdrelvaltozasokat okozhat, valamint az
SLE aktivitasanak fellangolasahoz vezethet. Azért, hogy ezt a problémat
megel6zzik, ajanlott magas faktorszamu fényvédo szert hasznalni a
napsugarzasnak kitett testrészeken, amikor a gyermek a szabadban
tartézkodik. Nem szabad elfelejteni, hogy a fényvédoét legalabb 30
perccel a kimenetel elétt kell felvinni a bdrre, hogy beszivédhasson és
megszaradjon. Egy napsUtéses napon legalabb 3 dranként be kell kenni
a bort fényvédd szerrel. Egyes fényvédd szerek vizalldak, ennek
ellenére fUrdés vagy Uszas utan tanacsos Ujra bekenni a bért. Az is
fontos, hogy a nap ellen védé ruhdzatot, kiegészitdket - példaul széles
karimdaju kalapot és hosszu ujju felsérészt - viseljen a gyermek még a
felnds napokon is, mert az ultraibolya sugarak a felhékon is kdnnyedén
athatolnak. Néhany gyermek problémakat tapasztal, miutan ultraibolya
sugarzasnak, fluoreszkald fénynek, halogén lampa fényének vagy
szamitégép-monitor fényének volt kitéve. Erdemes UV-sz(irét
beszerezni, ha a gyermeknek problémai vannak a monitor
hasznalatakor.

3.6 Kaphat-e védooltast a gyermek?

A fert6zés kockazata fokozott az SLE-s gyermekeknél, ezért kilonodsen
fontos a fert6zés megel6zése véddoltasokkal. Amennyiben lehetséges,
a gyermeket a szokasos idérendnek megfelelden kell beoltani. Van
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azonban néhany kivétel: a gyermek semmilyen véddoltast nem kaphat
sulyos, aktiv betegség esetén. Immunszuppressziv, nagy dozisu
kortikoszteroid, vagy bioldgiai terapiaa alatt nem kaphat semmilyen él16
virust tartalmazé vakcinat (pl. kanyard, mumpsz és rubedla elleni oltast,
poliovirus elleni ordlis vakcinat és varicella virus elleni oltast). A szajon
at adott, poliovirus ellei véddoltds azon csalddtagok szamara is
ellenjavallt, akik k6z6s haztartdsban élnek az immunszuppressziv
terapiaval kezelt gyermekkel. Pneumococcus, meningococcus és
évenkeénti influenza elleni véddoltas javasolt azoknal az SLE-s
gyermekeknél, akik nagy adagban kapnak kortikoszteroidokat és/vagy
immunszuppressziv gyégyszereket. SLE-s serdtldkoru lanyoknak és
filknak ajanlott a HPV elleni véddoltas.

Az SLE-s gyermekeknél gyakrabban lehet sziikséges a véddoltasok
imétlése, mivel az oltasok altal nyujtott védelem rovidebb ideig tart SLE
esetén.

3.7 Mi a helyzet a nemi élettel, a terhességgel és a
fogamzasgatlassal?

A serdil6k egészséges nemi életet élhetnek, de a szexudlisan aktiv,
bizonyos DMARD szerekkel kezelt vagy aktiv betegséggel kiizdd
serdil6knek biztonsagos fogamzasgatlé mddszereket kell alkalmazniuk.
A teherbe esést lehetdleg mindig el6re kell tervezni. Figyelembe kell
venni, hogy egyes vérnyomascsokkent6 gydégyszerek és DMARD-k
karosan befolyasolhatjak a magzat fejl6dését. A legtdobb SLE-s nd
biztonsagosan vallalhat gyermeket, és egészséges babaja szilethet. A
teherbe esés idedlis ideje az, amikor a betegség - kliléndésen a
veseérintettség - tartésan kontroll alatt van. Az SLE-ben szenved§
néknél a betegség aktivitasa, illetve a gydgyszeres kezelés miatt
probléma lehet a terhesség megtartasaval. A SLE mellett magasabb a
vetélés, a koraszulés és egy velesziletett rendellenesség, az
ugynevezett Ujszulottkori lupusz (2. melléklet) kockazata is. Azoknal a
néknél, akiknél az antifoszfolipid antitestek szintje emelkedett (1.
melléklet), magasabb a veszélyeztetett terhesség kockazata.

Maga a terhesség is sulyosbithatja a tineteket, illetve az SLE
fellangolasat idézheti el6. Ezért minden SLE-s terhes nd allapotat
rendszeresen olyan ndgydgyasznak kell ellendriznie , aki jaratos a
magas kockazatu terhességek menedzselésében, és szorosan
egyuttm(kodik a reumatoldégussal.
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A fogamzdasgatlas legbiztonsagosabb mddja az SLE-s betegeknél a
mechanikus (Un. "barrier") médszerek (gumi évszer vagy pesszarium)
spermicid (spermadld) szerekkel valé kombinacidja. A csak
progeszteront tartalmazé fogamzasgatlok szintén elfogadottak, ahogy a
méhen bellli eszk6zok (IUD-k) bizonyos tipusai is. Az 6sztrogéntartalmu
fogamzasgatld tablettdk fokozhatjak a betegség fellangolasat, bar
vannak Uj lehet6ségek ennek a kockdzatnak a csOkkentésére.

4. 1. MELLEKLET Antifoszfolipid antitestek

Az antifoszfolipid antitestek olyan autoantitestek, amelyek a szervezet
sajat - a sejthartyat alkotod - foszfolipidjei ellen termelédnek, vagy
foszfolipidekhez k6t6d6 fehérjék. A harom legismertebb antifoszfolipid
antitesttipus az antikardiolipin antitestek, a B2 glikoprotein | elleni
antitestek és a lupusz antikoagulans. Az antifoszfolipid antitestek az SLE-
s gyermekek felében megtalalhatdk, de néhany mas autoimmun
betegségben, kilonbozd fert6zésekben is el6fordulhatnak, ugyanugy,
ahogy az egészséges gyermekek egy kis szazalékaban is.

Ezek az antitestek fokozzak a vérrogképz6dés lehetéségét az erekben.
Jelenlétiket sok betegséggel hoztdk mar 6sszefliggésbe, beleértve az
artérias és/vagy vénas trombdzist, a rendellenesen alacsony
vérlemezkeszintet (trombocitopéniat), migrénes fejfajast, az epilepsziat
és a bér marvanyszerd, foltos lila elszinez6dését (livedo reticularis). A
vérrogképzdodés egyik gyakori terilete az agy, ahol szélutés lehet a
kovetkezmény. A labszar véndiban és a vesében szintén gyakran
kialakulnak vérrogok. Antifoszfolipid szindrémarél beszéllink akkor,
amikor a trombdézis antifoszfolipid antitest pozitivitdas mellett jelenik
meg.

Az antifoszfolipid antitestek jelentésége kilondsen fontos terhes néknél,
ugyanis megzavarja a méhlepény mikodését. A méhlepény
véredényeiben keletkezd rogok koraszllést (spontan vetélést), lassu
magzati ndvekedést, preeklampsziat (terhesség alatti magas
vérnyomast) és halvaszulést okozhatnak. Egyes nék - akiknek a
szervezete antifoszfolipid antitesteket termel - nehezebben eshetnek
teherbe.

Az antifoszfolipid antitest pozitiv gyermekek tobbségénél sosem alakul
ki trombdzis. Jelenleg is kutatjak, hogy szamukra melyik a legjobb
trombozist megel6z6 gyégymadd. Manapsag gyakran adnak alacsony
ddzisu aszpirint azoknak az autoimmun betegségben szenvedd
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gyermekeknek, akik antifoszfolipid antitest pozitivak. Az aszpirin a
vérlemezkékre hat: csOkkenti az 6sszetapadasukat, ezaltal a vér
alvadékonysagat. Azoknal a serduléknél, akiknek a szervezetében
antifoszfolipid antitestek termelédneka kockazati tényezdket (példaul a
dohanyzas, fogamzasgatlé tablettdk szedése) is csokkenteni kell.

Az antifoszfolipid szindréma diagndzisanak felallitasat kovetéen
(gyermekeknél trombdzis utan), az elsédleges kezelés a vér higitasara
iranyul. Ezt dltalaban a warfarin nev(i véralvadasgatlé tablettaval érik
el. A gydégyszert naponta kell szedni, és rendszeres vérvizsgalatra van
szukség, hogy a warfarin kell6 mértékben higitja-e a vért. Véralvadas
gatlasra bdr ala adott heparin injekciét és aszpirin tablettat is
alkalmaznak. A véralvadasgatld kezelés iddtartama fligg a
rendellenesség sulyossagatél és a vérrogképzdodés tipusatdl.

Azokat a nbéket, akiknek a szervezetében antifoszfolipid antitestek
termelddnek, és akik tobbszor elvetéltek, szintén kezelni kell, de nem
warfarinnal, mert az magzati rendellenességeket okozhat a terhesség
ideje alatt. Erre a célra aszpirint vagy heparint hasznalnak. Terhesség
alatt a heparint naponta a bdr ald adott injekciéban kell alkalmazni.
llyen gydgyszerek hasznalataval, szllészorvos gondos felligyelete alatt
a n6k korulbelll 80 szdzalékanal a terhesség kihordasa sikeres lehet.

5. 2. MELLEKLET Neonatdlis (Gjsziilottkori) lupusz

A neonatdlis lupusz a magzat és az Ujszulott ritka betegsége, amelyet
az okoz, hogy bizonyos anyai autoantitestek atjutnak a méhlepényen
keresztlil a magzatba. Ezek a neonatadlis lupusszal tarsithaté
autoantitestek az Ugynevezett anti-Ro és anti-La antitestek. Az SLE-s
betegek mintegy harmaddaban termelédnek ilyen antitestek, mégis sok
pozitiv anya gyermeke egészséges. Ugyanakkor a neonatalis lupusz
olyan anyak Ujszll6tjeiben is kialakulhat, akik nem szenvednek SLE-
ben.

A neonatalis lupusz kilonbozik az SLE-t6l. A legtdbb esetben a
neonatalis lupusz tinetei minden utéhatas nélkul, 3-6 hdnapos korig
spontan megszinnek. A leggyakoribb tinet a boérkilutés, amely par
nappal vagy héttel a szuletés utan tlnik fel, kilondsen a bdr
napfénynek kitett részein. A neonatalis lupuszos kiutés atmeneti, és
altaldban hegesedés nélkil gyégyul. A masodik leggyakoribb tinet a
rendellenes vérsejtszam, ami ritkan sulyos és rendszerint néhany hét
alatt, kezelés nélkul megoldodik.

Nagyon ritkan egy bizonyos tipusu szivritmuszavar, az Ugynevezett
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veleszUlletett szivblokk is el6fordul. Velesziletett szivblokk fennallasa
esetén a magzatnak rendellenesen lassu a pulzusa. Ez a rendellenesség
tartds, és altaldban a terhesség tizen6tddik és huszonotodik hete kozott
diagnosztizalhaté a magzati sziv ultrahang vizsgalataval. Bizonyos
esetekben a betegség kezelhet6 a magzatban. Velesziletett szivblokk
esetén a szuletés utan pacemaker (szivritmus-szabalyoz6 készilék)
behelyezésére lehet szilkség. Ha egy anyanak mar van egy
veleszlletett szivblokkban szenved6 gyermeke, korilbeltl 10-15%
annak az esélye, hogy a kovetkezd gyermeke is ezzel a problémaval jon
vilagra.

A neonatdlis lupuszban szenvedd gyermekek normalisan fejlédnek és
nének. Kicsi az esély arra, hogy késdbbi életlk soran SLE alakul ki naluk
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