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1. CO TO JEST TOCZEN RUMIENIOWATY UKLADOWY

1.1 Co to jest?

Toczen rumieniowaty uktadowy (TRU) to przewlekta choroba
autoimmunologiczna, ktéra moze atakowac rézne narzady ciata,
zwtaszcza skoére, stawy, krew, nerki i osrodkowy uktad nerwowy.
.Przewlekta" oznacza, ze trwa ona przez dtugi okres czasu.
~Autoimmunologiczna" oznacza, ze wystepuje dysfunkcja uktadu
immunologicznego, ktéry zamiast chroni¢ ciato przed bakteriami i
wirusami, atakuje wtasne tkanki pacjenta.

Nazwa ,toczen rumieniowaty uktadowy" pochodzi z poczatkéw XX
wieku. Okreslenie ,,uktadowy" wskazuje, ze choroba atakuje wiele
narzadow ciata. tacinskie stowo ,lupus" (toczen) oznacza wilka i odnosi
sie do pojawiajgcej sie na twarzy charakterystycznej wysypki w ksztatcie
motyla, ktéra nieco przypomina biate plamy na pysku wilka.
~Erythematosus" (,,rumieniowaty") w jezyku greckim oznacza
~czerwony" i odnosi sie do zaczerwienienia wysypki skérne;j.

1.2 Jak czesto choroba wystepuje?

TRU jest chorobg rozpoznawang na catym swiecie. Choroba wystepuje
czesciej u Afroamerykandéw, Latynosow, Azjatéw i rdzennych
Amerykandow. W Europie toczen rumieniowaty uktadowy zostaje
zdiagnozowany u okoto 1 na 2500 oséb, a u okoto 15% pacjentéw
cierpigcych na te chorobe diagnoza zostaje postawiona przed 18.
rokiem zycia. TRU rzadko rozwija sie przed 5. rokiem zycia i niezbyt
czesto przed okresem dojrzewania. Kiedy TRU pojawia sie przed 18.
rokiem zycia, w odniesieniu do choroby lekarze stosujg rézne nazwy,
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np. dzieciecy TRU, mtodzienczy TRU i TRU okresu dzieciecego. Kobiety
w wieku rozrodczym (od 15 do 45 lat) chorujg najczesciej i w tej
konkretnej grupie wiekowej stosunek kobiet do mezczyzn dotknietych
chorobg wynosi 9 do 1. Przed okresem dojrzewania odsetek mezczyzn
dotknietych chorobg jest wyzszy: okoto 1 na 5 dzieci z TRU to chtopiec.

1.3 Jakie sa przyczyny choroby?

TRU nie jest chorobg zakazng; to choroba autoimmunologiczna, w ktérej
uktad immunologiczny traci swojg zdolnos¢ do rozrézniania obcych
substancji od tkanek wtasnych pacjenta. Uktad immunologiczny myli
sie, oprdécz innych substancji wytwarzajgc autoprzeciwciata, ktére
rozpoznajg wtasne tkanki pacjenta jako obce i atakujg je. Efektem tego
dziatania jest reakcja autoimmunologiczna, ktéra powoduje stan
zapalny konkretnych narzgadéw (stawdw, nerek, skory itd.). Stan zapalny
oznacza, ze zaatakowane czesci ciata majg podwyzszong temperature,
stajg sie zaczerwienione, obrzekniete, a czasem takze drazliwe. Jesli
oznaki zapalenia utrzymujg sie przez dtuzszy czas, jak jest to mozliwe w
TRU, to moze dojs¢ do uszkodzenia tkanek i uposledzenia funkgji
danego narzgdu. Wtasnie dlatego podstawowe leczenie TRU polega na
tagodzeniu stanu zapalnego.

Za przyczyne wystapienia nieprawidtowej odpowiedzi immunologicznej
uznaje sie liczne dziedziczone czynniki ryzyka w potaczeniu z
przypadkowymi czynnikami srodowiskowymi. Wiadomo, ze TRU moze
zosta¢ wywotany réznymi czynnikami, w tym zaburzeniami rownowagi
hormonalnej w okresie dojrzewania, stresem i czynnikami
srodowiskowymi, takimi jak ekspozycja na stohce, zakazeniami
wirusowymi i lekami (np. izoniazyd, hydralazyna, prokainamid, leki
przeciwdrgawkowe).

1.4 Czy choroba jest dziedziczna?

TRU moze wystepowac w obrebie rodziny. Dzieci dziedziczg po swoich
rodzicach pewne nieznane jeszcze czynniki genetyczne, ktére moga
predysponowac je do zachorowania na TRU. Nawet jesli czynniki te
niekoniecznie predestynujg do rozwoju TRU, zwiekszajg ryzyko
zachorowania. Na przyktad jesli u jednego blizniaka zdiagnozowano
TRU, u drugiego blizniaka ryzyko zachorowania na TRU nie przekracza
50%. Nie sg dostepne badania genetyczne ani prenatalne w kierunku
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TRU.

1.5 Czy chorobie mozna zapobiec?

Nie mozna zapobiec TRU, jednak dzieci narazone na zachorowanie
powinny unika¢ czynnikéw ryzyka, ktéore moga spowodowac wystgpienie
choroby lub jej zaostrzenie (np. ekspozycji na stohce bez stosowania
filtrow stonecznych, niektérych infekcji wirusowych, sytuacji stresowych,
stosowania hormonow i niektorych lekdéw).

1.6 Czy choroba jest zakazna?
TRU nie jest chorobg zakazng. Oznacza to, ze nie moze by¢
przekazywana z jednej osoby na druga.

1.7 Jakie sa gtowne objawy choroby?

Choroba moze zaczynac sie bardzo powoli, a nowe objawy moga
pojawiac sie przez okres kilku tygodni, miesiecy, a nawet lat.
Przewlekte, nietypowe uskarzanie sie na zmeczenie i zte samopoczucie
to najczestsze poczgtkowe objawy TRU u dzieci. U wielu dzieci z TRU
wystepujg chwilowe lub przedtuzajgce sie gorgczki, utrata wagi i
apetytu.

Z czasem u wielu dzieci rozwijajg sie specyficzne objawy, wywotywane
zajeciem jednego lub kilku narzgdéw ciata. Bardzo czeste sg objawy ze
strony skory i sluzéwek: mogg obejmowac wiele réznych postaci
wysypek skérnych, nadwrazliwos¢ na swiatto (ekspozycja na Swiatto
stoneczne wywotuje wysypke) lub owrzodzenia wewnatrz nosa bgdz ust.
Typowa wysypka w ksztatcie motyla, przebiegajgca przez nasade nosa i
policzki, pojawia sie u 1/3 do 1/2 dzieci cierpigcych na te chorobe.
Czasami obserwowane jest zwiekszone wypadanie wtosdéw (tysienie).
Pod wptywem zimna dtonie zmieniajg kolor na czerwony, biaty i sino-
niebieski (objaw Raynauda). Do grupy objawdw nalezg réwniez obrzeki i
sztywnosc¢ stawéw, bél miesni, anemia, tatwe pojawianie sie siniakéw,
bdle gtowy, drgawki i bél w klatce piersiowej. U niektérych dzieci
chorych na TRU w pewnym stopniu obserwowane sg réwniez objawy ze
strony nerek i sg one gtéwnym wyznacznikiem dtugofalowego
rokowania choroby.

Najpowszechniejszymi oznakami powazniejszego zajecia nerek sg
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podwyzszone cisnienie krwi, biatko i krew w moczu oraz obrzeki,
zwtaszcza stop, ndég i powiek oka.

1.8 Czy choroba przebiega tak samo u wszystkich dzieci?
Objawy TRU sg rézne u réznych dzieci, a zatem inny jest profil kazdego
dziecka czy lista objawdéw wystepujacych u pacjenta. Kazdy z opisanych
powyzej objawdw moze sie pojawi¢ zardwno na poczatku TRU, jak i na
dowolnym etapie choroby, i mie¢ rézny stopien nasilenia. Przyjmowanie
lekdw przepisanych przez lekarza prowadzgcego pomaga w
kontrolowaniu objawdéw TRU.

1.9 Czy choroba przebiega inaczej u dzieci i u dorostych?

TRU u dzieci i mtodziezy objawia sie w taki sam sposdéb jak u dorostych.
Jednak u dzieci TRU ma ostrzejszy przebieg, poniewaz czesciej
wystepujg u nich cechy stanu zapalnego zwigzanego z TRU. U dzieci z
TRU czesciej niz u dorostych pojawiajg sie objawy ze strony nerek i
mozgul.

2. DIAGNOZA | LECZENIE

2.1 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Rozpoznanie TRU opiera sie na potaczeniu objawdéw (takich jak bdl) i
oznak (jak np. gorgczka) z badaniami krwi i moczu, po wykluczeniu
innych choréb. Nie wszystkie objawy i symptomy w ogéle sie pojawig,
dlatego tak trudno jest szybko zdiagnozowac¢ TRU. Aby poméc w
odréznieniu TRU od innych chordéb, lekarze Amerykanhskiego
Towarzystwa Reumatologicznego (ang. American College of
Rheumatology) stworzyli liste 11 kryteridéw, ktore, jesli wystepuja
jednoczesnie, wskazujg na zachorowanie na toczehn rumieniowaty
uktadowy.

Kryteria te przedstawiajg niektére z najpopularniejszych
objawdéw/nieprawidtowosci obserwowanych u pacjentéw cierpigcych na
TRU. Aby mozna byto postawi¢ formalng diagnoze, u pacjenta w
dowolnym momencie od poczatku choroby muszg wystgpi¢ co najmniegj
4 z 11 cech. Jednak doswiadczeni lekarze mogg rozpozna¢ TRU, nawet
jesli wystgpity mniej niz 4 kryteria. Do kryteridow tych naleza:
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Wysypka w ksztatcie motyla
Jest to czerwona wysypka, ktéra pojawia sie na policzkach i przechodzi
przez grzbiet nosa.

Nadwrazliwos¢ na swiatto

Nadwrazliwos¢ na Swiatto jest nadmierng reakcjg skéry na swiatto
stoneczne. Zazwyczaj na skérze ostonietej ubraniami nie pojawiajg sie
zadne zmiany.

Rumien krazkowy
Jest to tuszczgca sie, wypukta wysypka w ksztatcie monet, pojawiajgca
sie na twarzy, gtowie, uszach, klatce piersiowej lub rekach. Kiedy
zmiany patologiczne zaczynajg sie goi¢, mogg powodowac powstawanie
blizn. Zmiany zwigzane z toczniem krgzkowym sg powszechniejsze u
czarnoskérych dzieci niz u pozostatych grup rasowych.

Owrzodzenie bton sluzowych

S3 to mate rany pojawiajgce sie w jamie ustnej lub w nosie. Zazwyczaj
sg bezbolesne, ale owrzodzenie zlokalizowane w nosie moze
powodowad krwawienia z nosa.

Zapalenie stawéw

Zapalenie stawdéw atakuje wiekszos¢ dzieci chorych na TRU. Powoduje
ono bél i obrzek w stawach ragk, nadgarstkéw, tokci, kolan oraz w innych
stawach konczyn dolnych i gérnych. Bol moze miec charakter
migrujgcy, Co oznacza, ze przemieszcza sie z jednego stawu do
drugiego, i moze wystepowac w rownolegtych stawach po obu stronach
ciata. Zapalenie stawdéw towarzyszgce TRU zazwyczaj nie powoduje
trwatych zmian (deformacji).

Zapalenie optucnej

Zapalenie optucnej jest to stan zapalny btony surowiczej ptuc, natomiast
zapalenie osierdzia jest stanem zapalnym btony surowiczej znajdujgcej
sie wokét serca. Stan zapalny tych delikatnych tkanek moze powodowac
gromadzenie sie ptynu wokdt serca lub ptuc. Zapalenie optucne;j
powoduje szczegdlny rodzaj bélu w klatce piersiowej, ktory zaostrza sie
w trakcie oddychania.

5/21



Zajecie nerek

Objawy ze strony nerek wystepujg niemal u wszystkich dzieci
dotknietych TRU i mogg miec rézny charakter, od tagodnego po ostry.
Na poczatku reakcja ze strony nerek przebiega bezobjawowo i mozna jg
wykry¢ tylko w badaniach moczu i krwi okreslajgcych funkcjonowanie
nerek. W moczu dzieci ze znacznym uszkodzeniem nerek moze sie
pojawiac biatko i/lub krew. Ponadto mogg one cierpie¢ z powodu
obrzekéw, zwtaszcza stop i ndg.

Objawy ze strony osrodkowego ukiadu nerwowego

Objawy ze strony osrodkowego uktadu nerwowego obejmujg bdéle gtowy,
drgawki i objawy neuropsychiatryczne, takie jak problemy z
koncentracja i pamiecia, zmiany nastroju, depresja i psychoza (powazny
stan psychiczny, w ktérym zostaje zaktidcone myslenie i zachowanie).

Zaburzenia komodrek krwi

Zaburzenia te spowodowane sg przez autoprzeciwciata, ktére atakujg
komérki krwi. Proces uszkadzania czerwonych krwinek (ktére
transportuja tlen z ptuc do innych czesci ciata) nazywany jest hemolizg i
moze powodowac anemie hemolityczng. Rozpad czerwonych krwinek
moze by¢ powolny i przebiegac tagodnie, ale moze tez nastepowad
szybko i powodowac stan zagrozenia.

Spadek liczby biatych krwinek nazywany jest leukopenig i zazwyczaj nie
jest niebezpieczny dla chorych na TRU.

Spadek liczby ptytek krwi nosi nazwe trombocytopenii (inaczej
matoptytkowosci). U dzieci ze zmniejszong liczbg ptytek krwi moze
wystepowac fatwe sinienie skoéry i krwawienie z r6znych czesci ciata, na
przyktad z przewodu pokarmowego, drég moczowych, macicy lub
mozgul.

Zaburzenia odpornosci

Zaburzenia te sg zwigzane z autoprzeciwciatami znajdujgcymi sie we
krwi, wskazujgcymi na obecnos¢ TRU:

a) Obecnos¢ przeciwciat antyfosfolipidowych (zatgcznik 1).

b) Obecnos¢ przeciwciat przeciw dsDNA (autoprzeciwciata skierowane
przeciwko materiatowi genetycznemu komorek). Wystepujg one gtéwnie
w przypadku zachorowania na TRU. Badanie poziomu przeciwciat
przeciw dsDNA jest czesto powtarzane, poniewaz ich ilos¢ wydaje sie
zwiekszad, kiedy TRU jest aktywny, dzieki czemu takie badanie moze
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pomoc lekarzowi w ustaleniu poziomu aktywnosci choroby.

c) Obecnos¢ przeciwciat anty-Sm: nazwa tych przeciwciat odnosi sie do
pierwszego pacjenta (pani Smith), w ktérego krwi zostaty wykryte. Te
autoprzeciwciata wystepujg niemal wytacznie w przebiegu TRU, a ich
obecnos¢ czesto pomaga w rozpoznaniu choroby.

Obecnos¢ przeciwciat przeciwjadrowych (ang. anti-nuclear
antibodies, ANA)

Sg to przeciwciata skierowane przeciwko jgdrom komérkowym.
Wystepujg we krwi prawie kazdego pacjenta chorego na TRU. Jednak
pozytywny wynik testu na obecnos¢ ANA nie stanowi dowodu na
obecnos¢ TRU, poniewaz moze on by¢ dodatni rowniez w przypadku
innych choréb i dodatni w niskim mianie u okoto 5-15% zdrowych
dzieci.

2.2 Jakie jest znaczenie badan?

Badania laboratoryjne mogg pomdc w rozpoznaniu TRU i ustaleniu ktére
narzady, jesli w ogdle, zostaty zaatakowane. Regularne
przeprowadzanie badan krwi i moczu jest konieczne do monitorowania
aktywnosci i stopnia nasilenia choroby i okreslania zakresu, w ktorym
tolerowane sg podawane leki. Istnieje kilka badah laboratoryjnych, ktére
mogq okazac sie przydatne w diagnozowaniu TRU i w podjeciu decyzji o
przepisaniu konkretnych lekéw, a takze w ocenie, czy przepisane
obecnie srodki sg wystarczajgce, aby kontrolowac stan zapalny
zwigzany z TRU.

Rutynowe badania kliniczne: wskazujg na obecnos¢ aktywnej choroby
uktadowej z zajeciem wielu narzgdéw. Przy stanie zapalnym
podwyzszona jest zarowno wartos¢ wskaznika opadania erytrocytéw
(odczyn Biernackiego, OB), jak i biatka C-reaktywnego (CRP). W toczniu
rumieniowatym uktadowym stezenie CRP moze by¢ normalne, ale juz
wskaznik OB bedzie podwyzszony. Podwyzszone stezenie CRP wskazuje
na dodatkowe powiktania zwigzane z infekcjg. Pethna morfologia krwi
moze ujawni¢ niedokrwistos¢ oraz mata liczbe ptytek krwi i biatych
krwinek. Elektroforeza biatek w surowicy krwi moze wykazac
podwyzszony poziom gamma-globulin (zwiekszony stan zapalny i
podwyzszone wytwarzanie autoprzeciwciat). Albumina: jej niski poziom
moze wskazywac na zajecie nerek. Rutynowe badania mogq ujawnic
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zajecie nerek (wzrost w surowicy krwi azotu mocznikowego i kreatyniny,
zmiany stezenia elektrolitdw), zaburzenia testow czynnosciowych
watroby oraz zwiekszenie aktywnosci enzyméw miesniowych, jesli
miesnie zostaty zaatakowane przez chorobe. Badania czynnosciowe
watroby i enzymdéw miesniowych: jesli miesnie lub watroba zostaty
zaatakowane przez chorobe, poziomy tych enzyméw bedg
podwyzszone. Badania moczu sg bardzo wazne w momencie
rozpoznania TRU i w okresie obserwacji w celu okreslenia objawéw ze
strony nerek. Badania moczu moga ujawnic¢ rézne oznaki stanu
zapalnego w nerkach, jak np. obecnos¢ krwinek czerwonych lub
wydalanie zbyt duzej ilosci biatka. W niektorych przypadkach dzieci
cierpigce na TRU muszg zbiera¢ mocz przez kolejne 24 godziny. Dzieki
temu mozliwe jest wykrycie zajecia nerek przez chorobe. Uktad
dopetniacza: biatka dopetniacza stanowig czes¢ wrodzonego uktadu
odpornosciowego. Pewne biatka dopetniacza (C3 i C4) mogg zostac
zuzyte w reakcjach immunologicznych, a niskie poziomy tych biatek
sygnalizujg obecnos¢ aktywnej choroby, szczegdélnie choroby nerek.
Obecnie dostepnych jest wiele réznych badah pozwalajgcych
obserwowac wptyw TRU na rézne czesci ciata. Biopsja (pobranie
drobnego kawatka tkanki) nerki jest czesto przeprowadzana w
przypadku zajecia nerek . Biopsja nerki dostarcza cennych informacji na
temat typu, stopnia i wieku zmian patologicznych wywotanych przez
TRU i jest niezwykle pomocna w doborze odpowiedniego rodzaju
leczenia. Biopsja skéry w miejscu zmiany patologicznej moze poméc w
zdiagnozowaniu zapalenia naczyn skéry lub liszaja oraz utatwic
okreslenie charakteru réznych wysypek skérnych u oséb cierpigcych na
TRU. Inne testy obejmujg zdjecia rentgenowskie klatki piersiowej (w
celu oceny stanu serca i ptuc), badania echokardiograficzne i
elektrokardiograficzne (EKG) oceniajgce stan serca, badania czynnosci
ptuc, elektroencefalografie (EEG), rezonans magnetyczny (MR) lub inne
badania obrazowe mézgu, a takze ewentualne biopsje réznych tkanek.

2.3 Czy chorobe mozna leczy¢ lub wyleczy¢?

Obecnie nie istnieje zaden lek na TRU. Leczenie TRU pozwala
kontrolowac oznaki i objawy choroby oraz zapobiegac powiktaniom
zwigzanym z chorobg, w tym trwatym uszkodzeniom narzadow i tkanek.
Zazwyczaj w momencie stawiania diagnozy TRU jest bardzo aktywny. W
tym stadium konieczne moze sie okazac¢ podawanie duzych dawek
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lekdow w celu kontrolowania choroby i zapobiegania uszkodzeniom
narzgdéw. U wielu dzieci leczenie pozwala kontrolowa¢ nawroty TRU, a
choroba moze wejs¢ w okres remisji, kiedy leczenie mozna ograniczy¢
lub w ogdble go zaprzestacd.

2.4 Na czym polega leczenie?

Nie ma zatwierdzonych lekéw do leczenia TRU u dzieci. Wiekszos¢
objawéw TRU wynika ze stanu zapalnego, dlatego celem leczenia jest
jego zmniejszenie. W leczeniu dzieci cierpigcych na TRU powszechnie
stosowanych jest pie¢ grup lekéw:

Niesteroidowe leki przeciwzapalne (NLPZ)

NLPZ, takie jak ibuprofen czy naproksen, sg stosowane w celu
usmierzania bdélu zwigzanego z zapaleniem stawdw. Zazwyczaj sg one
przepisywane tylko na krétki okres czasu, z zaleceniem zmniejszania
dawki w miare ustepowania objawdw zapalenia stawéw. Do omawianej
grupy lekéw nalezy wiele réznych srodkéw, w tym takze aspiryna.
Obecnie aspiryna jest rzadko stosowana ze wzgledu na jej dziatanie
przeciwzapalne, jednak znajduje szerokie zastosowanie u dzieci z
podwyzszonym poziomem przeciwciat antyfosfolipidowych,
zapobiegajgc niepozadanej krzepliwosci krwi.

Leki przeciwmalaryczne

Leki przeciwmalaryczne, np. hydroksychlorochina, sg bardzo przydatne
w leczeniu i kontroli wysypek skéornych wynikajgcych z nadwrazliwosci
na Swiatto, takich jak rumienh lub podostre typy wysypek towarzyszace
TRU. Zanim leki zaczng przynosic¢ oczekiwany rezultat moze uptyngc
wiele miesiecy. Wczesnie podane leki zdajg sie ogranicza¢ nawroty
choroby, zwiekszac¢ kontrole nad chorobg nerek i chroni¢ przed
uszkodzeniami uktad kragzenia oraz pozostate narzady. Nie istnieje
zaden znany zwigzek miedzy TRU a malarig. Najprawdopodobniej
hydroksychlorochina pomaga regulowac nieprawidtowosci w dziataniu
uktadu odpornosciowego wystepujgce przy TRU, ktére sg znaczne
rowniez u oséb cierpigcych na malarie.

Kortykosteroidy
Kortykosteroidy, takie jak prednizon lub prednizolon, sg stosowane w
celu ograniczenia stanu zapalnego i hamowania aktywnosci uktadu
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immunologicznego. Stanowig one gtdwne elementy leczenia TRU. U
dzieci, u ktérych choroba ma postac tagodng, kortykosteroidy w
potgczeniu z lekami przeciwmalarycznymi mogg sie okazac jedyng
potrzebng terapig. W przypadku bardziej zaostrzonych postaci choroby,
w ktérych dochodzi do zajecia nerek lub innych narzadéow
wewnetrznych, leki te stosowane sg w potgczeniu z
immunosupresantami (patrz ponizej). Zazwyczaj w kontroli poczatkowej
fazy choroby konieczne jest codzienne podawanie dawki
kortykosteroidéw przez kilka tygodni, miesiecy, a nawet lat - jak dzieje
sie w przypadku wiekszosci dzieci. Poczgtkowa dawka kortykosteroidéw
i czestosc ich podawania zalezg od stopnia nasilenia choroby |
zainfekowanych narzgdéw. Zazwyczaj wysokie doustne lub dozylne
dawki kortykosteroidéw stosuje sie w leczeniu ciezkiej niedokrwistosci
hemolitycznej, choroby osrodkowego uktadu nerwowego i bardziej
nasilonych objawéw ze strony nerek. Juz po kilku dniach stosowania
kortykosteroidéw u dzieci nastepuje wyrazna poprawa samopoczucia i
wzrost energii. Po opanowaniu poczgtkowych objawdéw choroby dawki
kortykosteroidéw sg zmniejszane do mozliwie najnizszego poziomu,
ktory zapewni dobre samopoczucie dziecka. Zmniejszanie dawki
kortykosteroidéw musi nastepowac stopniowo, przy czestej kontroli,
ktéra pozwoli upewnic sie, ze kliniczne i laboratoryjne objawy
aktywnosci choroby sg ttumione.

Czasami mtodzi ludzie moga ulec pokusie zaprzestania przyjmowania
kortykosteroidéw lub zmniejszenia albo zwiekszenia ich dawki; moze to
wynikac z faktu, ze sg zmeczeni ich dziataniami niepozgdanymi lub
czujg sie lepiej badz gorzej. Wazne jest, aby zaréwno dzieci, jak i ich
rodzice zrozumieli, w jaki sposéb dziatajg kortykosteroidy i dlaczego
zaprzestanie ich stosowania albo zmienianie ich dawki bez nadzoru
lekarza jest niebezpieczne. Niektére kortykosteroidy (kortyzon) sg
produkowane przez organizm. Reakcjg organizmu na rozpoczecie
leczenia jest zahamowanie wtasnej produkcji kortyzonu i ospatosé
nadnerczy, ktére go produkuja.

Jesli kortykosteroidy sg podawane przez dtuzszy czas, a potem nagle
odstawiane, przez pewien czas organizmm moze nie by¢ w stanie
wytworzy¢ odpowiednigj ilos¢ kortyzonu. Skutkiem tego moze by¢
zagrazajgcy zyciu brak kortyzonu (niewydolnos¢ nadnerczy). Dodatkowo
zbyt szybkie zmniejszenie dawki kortykosteroidow moze spowodowac
nagty nawrét choroby.
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Niebiologiczne leki modyfikujace przebieg choroby

Do lekéw tych nalezg azatiopryna, metotreksat, mykofenolan mofetylu i
cyklofosfamid. Dziatajg one inaczej niz kortykosteroidy, ttumigc stan
zapalny. Srodki te stosowane sa, kiedy uzycie samych kortykosteroidéw
nie wystarcza do opanowania TRU i pomagajg lekarzom zmniejszy¢
dzienng dawke kortykosteroidéw w celu ograniczenia ich dziatah
niepozgdanych podczas leczenia TRU.

Mykofenolan mofetylu i azatiopryna sg podawane w formie tabletek, a
cyklofosfamid moze by¢ podawany albo w formie tabletki, albo dozylnie.
Terapia cyklofosfamidem jest stosowana u dzieci, u ktérych wystgpity
zaostrzone objawy ze strony osrodkowego uktadu nerwowego.
Metotreksat podaje sie w formie pigutki lub zastrzykéw podskdérnych.

Biologiczne leki modyfikujace przebieg choroby

Biologiczne leki modyfikujgce przebieg choroby (zwane czesto
biologicznymi LMPCh) obejmujg srodki blokujgce produkcje
autoprzeciwciat lub dziatanie konkretnej czgsteczki. Jednym z tych
lekdow jest rytuksymab, ktéry stosuje sie przede wszystkim wtedy, gdy
standardowe leczenie nie pozwala na kontrolowanie przebiegu choroby.
Belimumab to biologiczny lek skierowany przeciwko limfocytom B
wytwarzajgcym przeciwciata, zatwierdzony do leczenia dorostych
pacjentéw cierpigcych na TRU. Zasadniczo stosowanie biologicznych
LMPCh u dzieci i mtodziezy z TRU jest nadal w fazie eksperymentalnej.
Badania z zakresu choréb autoimmunologicznych, a w szczegélnosci
TRU, sg bardzo intensywne. Zadaniem na przysztos¢ jest okreslenie
konkretnych mechanizméw zapalnych i autoimmunizacji w celu
zapewnienia lepszych terapii celowanych, bez ttumienia catego uktadu
odpornosciowego. Obecnie trwajg liczne badania kliniczne dotyczace
TRU. Obejmujg one testowanie nowych sposobdw leczenia i badania
majgce na celu poszerzenie wiedzy z zakresu réznych aspektéw
dzieciecego TRU. Wszystko to sprawia, ze trwajgce badania rysuja
jasniejszg przysztos¢ dla dzieci z TRU.

2.5 Jakie sa dziatania niepozadane leczenia
farmakologicznego?

Srodki stosowane w leczeniu TRU sg do$¢ przydatne w leczeniu jego
oznak i objawéw. Podobnie jak wszystkie leki, mogg one powodowac
réozne dziatania niepozadane (dziatania niepozgdane opisano
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szczegbtowo w rozdziale Leczenie farmakologiczne).

NLPZ mogg powodowac dziatania niepozadane w postaci dolegliwosci
zotgdkowych (powinny by¢ zazywane po positku), tatwego powstawania
siniakow, a rzadziej zmian czynnosciowych nerek i watroby. Leki
przeciwmalaryczne mogg powodowac zmiany w siatkéwce oka, dlatego
tez pacjenci musza poddawac sie regularnym badaniom u lekarza
specjalisty (okulisty).

Kortykosteroidy mogg powodowac znaczng liczbe dziatan
niepozgdanych, zaréwno przy dtugo-, jak i krétkoterminowym
zazywaniu. Ryzyko ich wystgpienia zwieksza sie, gdy konieczne jest
stosowanie duzych dawek kortykosteroidéw i gdy sg stosowane przez
dtuzszy czas. Do gtéwnych dziatah niepozadanych kortykosteroidéw
naleza: Zmiany w wygladzie zewnetrznym (np. przybieranie na wadze,
obrzekniete policzki, nadmierny wzrost wtosdw na ciele, zmiany skérne
z powstawaniem fioletowych rozstepow, trgdzik i tatwe powstawanie
siniakow). Przybieranie na wadze mozna kontrolowac za pomocg
odpowiednio dobranej niskokalorycznej diety i ¢wiczen fizycznych.
Zwiekszone ryzyko rozwoju infekcji, szczegdlnie gruzlicy i ospy
wietrznej. Dziecko, ktére przyjmuje kortykosteroidy i miato kontakt z
ospg wietrzng powinno jak najszybciej udacd sie do lekarza.
Natychmiastowg ochrone przeciwko ospie wietrznej mozna osiggngc¢
poprzez podanie wstepnie wytworzonych przeciwciat (immunizacja
bierna). Problemy zotgdkowe, takie jak dyspepsja (niestrawnosc) czy
zgaga. Problemy te mogg wymagac podania lekéw przeciwwrzodowych.
Zahamowanie wzrostu. Do rzadszych dziatah niepozgdanych mozemy
zaliczy¢: Wysokie cisnienie krwi. Ostabienie miesni (dzieci mogg miec
trudnosci z wchodzeniem po schodach i wstawaniem z krzesta).
Zaburzenia w procesie metabolizowania glukozy, w szczegdlnosci jesli
wystepuje genetyczna predyspozycja do zachorowania na cukrzyce.
Zmiany nastrojow, w tym depresja i wahania nastrojéw. Choroby oczu,
takie jak zmetnienie soczewki oczu (za¢ma) i jaskra. Rozrzedzenie kosci
(osteoporoza). To dziatanie niepozagdane mozna ograniczy¢ poprzez
¢wiczenia fizyczne, jedzenie produktéw bogatych w wapn i
przyjmowanie dodatkowego wapnia i witaminy D. Omawiane Srodki
zapobiegawcze nalezy zaczg¢ stosowac wraz z rozpoczeciem
przyjmowania duzych dawek kortykosteroidéw. Nalezy pamietad, ze
wiekszos¢ skutkédw ubocznych kortykosteroidéw jest odwracalna i znika
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po zmniejszeniu dawki leku lub jego wycofaniu.
Réwniez LMPCh (biologiczne i niebiologiczne) powodujg pewne dziatania
niepozadane, ktére moga sie nasilac.

2.6 Jak dtugo powinno trwac leczenie?

Leczenie powinno trwac tak dtugo, jak dtugo utrzymuje sie choroba.
Powszechnie uwaza sie, ze u wiekszosci dzieci z TRU catkowite
wycofanie kortykosteroidow jest niezwykle trudne. Nawet dtugotrwate
leczenie podtrzymujace z bardzo matg dawkg kortykosteroidu moze
zmniejszy¢ sktonnos¢ choroby do nawracania i utrzymywac jg pod
kontrolg. Dla wielu pacjentéw moze to stanowi¢ najlepsze rozwigzanie,
pozwalajgce zapobiec nawrotom choroby. Tak mate dawki
kortykosteroidéw powodujg niewiele dziatah niepozgdanych, a te majg
zazwyczaj tagodny charakter.

2.7 Czy mozna stosowac leczenie niekonwencjonalne lub
uzupetniajace?

Istnieje wiele uzupetniajgcych i alternatywnych sposobdw leczenia, co
moze dezorientowad pacjentdéw i ich rodziny. Nalezy doktadnie
przemyslec ryzyko i korzysci zwigzane z takimi terapiami, poniewaz
niewiele jest udowodnionych korzysci z nich wyptywajgcych, a mogg
pochtania¢ wiele czasu i pieniedzy oraz by¢ obcigzeniem dla dziecka.
Jesli chce Pan(i) uzyskac wiecej informacji o leczeniu uzupetniajgcym i
alternatywnym, prosze porozmawiac¢ o tym z reumatologiem
dzieciecym. Niektdre terapie moga wchodzi¢ w interakcje z
konwencjonalnymi lekami. Wiekszos¢ lekarzy nie bedzie miata nic
przeciwko, pod warunkiem ze pacjent bedzie przestrzegat zalecen
lekarskich. Bardzo wazne jest, zeby nie zaprzestawad przyjmowania
przepisanych lekéw. Leki stuzg do kontrolowania choroby - jesli choroba
jest nadal aktywna, zaprzestanie ich przyjmowania moze by¢ bardzo
niebezpieczne. Zachecamy do omdwienia watpliwosci zwigzanych z
lekami z lekarzem Pana(-i) dziecka.

2.8 Jakie kontrole okresowe sa niezbedne?
Wazne sg czeste wizyty u lekarza, poniewaz wielu stanom pojawiajgcym
sie przy TRU mozna zapobiec, a leczenie tych, ktére juz wystapity, jest
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tatwiejsze, jesli zostang one wczesnie wykryte. Ogélnie dzieci cierpigce
na TRU powinny zgtaszac sie do reumatologa przynajmniej raz na trzy
miesigce. W razie potrzeby nalezy zasiegnagc porady innych
specjalistow: dermatologa dzieciecego (pielegnacja skéry), hematologa
dzieciecego (choroby krwi) lub nefrologa dzieciecego (choroby nerek).
W opieke nad dzieckiem z TRU sg zaangazowani réwniez pracownicy
opieki spotecznej, psychologowie, dietetycy oraz inni pracownicy stuzby
zdrowia.

Dzieci z TRU powinny miec regularnie przeprowadzane kontrole
ci$nienia tetniczego, badania ogélne moczu, petng morfologie krwi,
analizy poziomu cukru we krwi, testy krzepniecia i kontrole poziomu
dopetniacza i przeciwciat przeciw dsDNA. Okresowe badania krwi sg
obowigzkowe przez caty okres leczenia lekami immunosupresyjnymi,
aby upewnic sie, ze stezenie komérek krwi wytwarzanych w szpiku
kostnym nie jest za niskie.

2.9 Jak dtugo choruje sie na te chorobe?
Jak juz wspomniano, nie ma lekarstwa na TRU. Oznaki i objawy TRU
mogg by¢ minimalne albo nawet nie wystepowad, jesli leki sg zazywane
regularnie i zgodnie z zaleceniami reumatologa dzieciecego. Do
czynnikdéw, ktére mogg prowadzi¢ do zaostrzenia objawdéw TRU, nalezg
nieregularne przyjmowanie lekéw, infekcje, stres i Swiatto stoneczne;
stan taki znany jest rowniez pod nazwg ,,nawrotu tocznia". Czesto
bardzo trudno okresli¢, jaki bedzie przebieg choroby.

2.10 Jaki jest diugofalowy rozwdj (rokowanie) choroby?
Rezultat leczenia TRU jest znacznie lepszy przy wczesnie rozpoczetej i
dtugotrwatej kontroli choroby; mozna go osiggng¢, stosujac
hydroksychlorochine, kortykosteroidy i LMPCh. Wielu pacjentdéw, u
ktérych choroba rozpoczeta sie w dziecinstwie, bedzie sie cieszyto
dobrym samopoczuciem. Niemniej jednak choroba moze miec ciezki
przebieg i zagrazac zyciu, pozostajgc aktywna przez caty okres
dorastania i dorostosci.

Rokowanie dotyczgce TRU u dzieci zalezy od stopnia nasilenia objawéw
ze strony narzgdéw wewnetrznych. Dzieci z chorobg nerek lub powaznag
choroba osrodkowego uktadu nerwowego wymagajg radykalnego
leczenia. Natomiast tagodng wysypke i zapalenie stawéw mozna tatwo
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kontrolowad. Jednak rokowanie u poszczegdélnych dzieci jest raczej
nieprzewidywalne.

2.11 Czy mozliwe jest catkowite wyleczenie?

Choroba, jesli jest wczesnie wykryta i odpowiednio leczona na
wczesnym etapie, najczesciej tagodzi swoéj przebieg i wchodzi w okres
remisji (brak jakichkolwiek oznak i objawéw TRU). Niemniegj jednak, jak
wspomniano powyzej, TRU jest nieprzewidywalng chorobg przewlekty, a
dzieci z rozpoznanym TRU zazwyczaj pozostajg pod opieka lekarskq i
kontynuujg leczenie. Bardzo czesto, kiedy pacjent wchodzi w okres
dorostosci, leczenie musi kontynuowac specjalista z zakresu choréb
wieku dorostego.

3. ZYCIE CODZIENNE

3.1 Jak choroba wptywa na codzienne zycie dziecka i jego
rodziny?

Po rozpoczeciu leczenia dzieci ze zdiagnozowanym TRU moga
prowadzi¢ wzglednie normalne zycie. Jedynym wyjatkiem jest unikanie
ekspozycji na silne Swiatto stoneczne/promieniowanie UV w
dyskotekach, ktére moze spowodowac nawrét choroby bgdz zaostrzyd¢
jej objawy. Dziecko z TRU nie powinno spedzac catego dnia na plazy, ani
siedziec na stohcu przy basenie. Obowigzkowe jest regularne
stosowanie kremu z filtrem SPF 40 lub wyzszym. Wazne jest, aby przed
osiggnieciem 10. roku zycia dzieci stopniowo byty coraz bardziej
angazowane w zazywanie lekéw i podejmowanie decyzji dotyczgcych
higieny osobistej. Dzieci i ich rodzice powinni by¢ Swiadomi objawow
TRU, aby mogli rozpozna¢ ewentualny nawrét choroby. Niektére objawy,
takie jak chroniczne zmeczenie i brak energii, mogg utrzymywac sie
przez kilka miesiecy po ustgpieniu nawrotu choroby. Regularne
¢wiczenia odgrywajg niezwykle wazna role w utrzymywaniu zdrowej
wagi ciata, dobrej kondycji kosci i formy fizyczne;.

3.2 Czy dziecko moze chodzi¢ do szkoty?
Dzieci z TRU mogq i powinny uczeszczac do szkoty, poza okresami
wysokiej aktywnosci choroby. Jesli nie ma objawéw ze strony
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osrodkowego uktadu nerwowego, TRU nie ma zazwyczaj wptywu na
zdolnosc¢ dziecka do nauki i myslenia. Jesli jednak wystepujg objawy ze
strony osrodkowego uktadu nerwowego, mogg sie pojawic¢ trudnosci
zwigzane ze skupieniem uwagi i zapamietywaniem, bdle gtowy i zmiany
nastrojow. W takich przypadkach konieczne jest stworzenie
odpowiednich planéw nauczania. Ogélnie rzecz biorac, dzieci nalezy
zachecac do udziatu w zajeciach pozalekcyjnych w wymiarze, na jaki
pozwala choroba. Mimo to nauczyciele powinni by¢ swiadomi faktu, ze u
dziecka rozpoznano TRU, aby w okresach zaostrzania sie objawéw
choroby (bdéle stawéw i innych czesci ciata) mogacych mie¢ wptyw na
nauke, mozliwe byto zastosowanie odpowiednich udogodnien.

3.3 Czy dziecko moze uprawiac sport?

Zazwyczaj ograniczanie aktywnosci dziecka jest niepotrzebne i
niepozgdane. W okresie remisji dzieci powinny by¢ zachecane do
regularnych ¢wiczeh fizycznych. Zaleca sie spacerowanie, ptywanie,
jazde na rowerze, a takze inne ¢wiczenia aerobowe i na swiezym
powietrzu. W trakcie zajec na Swiezym powietrzu zaleca sie stosowanie
odpowiedniej odziezy chronigcej przed stohcem, filtrédw stonecznych z
wysokg ochrong i unikanie ekspozycji na promieniowanie stoneczne w
godzinach jego najwiekszej emisji. Nalezy réwniez unika¢ przeciggania
¢wiczen do momentu wyczerpania. Podczas nawrotu choroby ¢wiczenia
nalezy ograniczyc.

3.4 Czy dieta ma wptyw na przebieg choroby?

Nie istnieje zadna konkretna dieta, ktéra mogtaby leczy¢ TRU. Dzieci
chore na TRU powinny przestrzegac zdrowej, zbilansowanej diety. Jesli
zazywajg kortykosteroidy, powinny spozywac¢ zywnos¢ o matej
zawartosci soli, aby zapobiec wysokiemu cisnieniu krwi, i o matej
zawartosci cukru, aby zapobiegac¢ cukrzycy i przyrostowi masy ciata.
Dodatkowo powinny zazywac suplementy diety zawierajgce wapn i
witamine D, ktére pomoga zapobiega¢ osteoporozie. Zadne inne
suplementy witaminowe nie wykazaty skutecznego dziatania w leczeniu
TRU.

3.5 Czy klimat ma wptyw na przebieg choroby?
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Doskonale wiadomo, ze ekspozycja na Swiatto stoneczne moze
powodowac rozwdj nowych zmian patologicznych skory i prowadzi¢ do
nawrotéw aktywnosci TRU. Aby unikna¢ tego problemu, gdy dziecko
znajduje sie na zewnatrz, konieczne jest stosowanie filtréw
przeciwstonecznych o wysokim stopniu ochrony, na wszystkich
odstonietych czesciach ciata. Nalezy pamietac, aby filtry stoneczne
naktada¢ co najmniej 30 minut przed wyjsciem z domu, aby zdazyty
wniknaé¢ w gtab skéry i wyschngé. W stoneczne dni filtr nalezy naktadac
co trzy godziny. Niektére filtry stoneczne sg wodoodporne, ale zaleca sie
ponowne ich natozenie po kapieli lub ptywaniu. Wazne jest rowniez
noszenie ubran chronigcych przed stohcem, takich jak kapelusze z
szerokim rondem i bluzki z dtugimi rekawami, nawet w pochmurne dni,
gdyz promienie UV tatwo przenikajg przez chmury. U niektérych dzieci
wystepujg problemy pod wptywem swiatta UV pochodzgcego z lamp
fluorescencyjnych, lamp halogenowych lub monitoréw komputerowych.
Ekrany wyposazone w filtry przeciw promieniowaniu UV stanowig dobre
rozwigzanie dla dzieci, ktére majg problemy w trakcie korzystania z
monitora.

3.6 Czy dziecko moze byc¢ szczepione?

Ryzyko wystapienia infekcji jest wyzsze u dzieci chorych na TRU,
dlatego tak wazna jest profilaktyka w formie immunizacji. O ile to
mozliwe, u dziecka nalezy utrzymywac regularny harmonogram
szczepien. Jest jednak kilka wyjatkéw: dzieci z ciezka, aktywng postacig
choroby nie powinny by¢ szczepione, a dzieci leczone lekami
immunosupresyjnymi, duzymi dawkami kortykosteroidow i lekami
biologicznymi w ogdle nie powinny otrzymywac szczepionek
zawierajacych jakiekolwiek zywe wirusy (np. szczepionek przeciwko
odrze, swince i rézyczce, doustnej szczepionki przeciwko polio,
szczepionki przeciwko ospie wietrznej). Stosowanie doustnej szczepionki
przeciwko polio jest rowniez niewskazane u cztonkdw rodzin
mieszkajgcych wraz z dzieckiem leczonym immunosupresyjnie.
Szczepionki przeciwko pneumokokom, meningokokom i coroczne
szczepionki przeciwko grypie sg zalecane u dzieci z TRU przyjmujgcych
duze dawki kortykosteroidow i/lub leki immunosupresyjne. Zaleca sie
rowniez szczepienie dziewczat i chtopcdéw chorych na TRU przeciwko
wirusowi HPV.

Nalezy zauwazy¢, ze dzieci z TRU wymagajg czestszych szczepien niz
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ich réwiesnicy, poniewaz ochrona zapewniana przez szczepionki zdaje
sie by¢ u nich mniej trwata.

3.7 Jak choroba wptywa na zycie seksualne, ciaze,
antykoncepcje?

Mtodzi ludzie mogg prowadzi¢ normalne zycie seksualne. Jednak
aktywne seksualnie nastolatki leczone niektérymi LMPCh lub z czynng
postacig choroby muszg stosowac bezpieczne metody zapobiegania
cigzy. Najlepiej, aby cigze zawsze byty planowane. Warto zauwazy¢, ze
niektére leki obnizajgce cisnienie krwi i LMPCh mogg szkodzi¢ rozwojowi
ptodu. Wiekszos¢ kobiet chorych na TRU moze bezpiecznie zajs¢ w cigze
i urodzi¢ zdrowe dziecko. Idealnym momentem na cigze bedzie okres, w
ktéorym choroba, a zwtaszcza objawy ze strony nerek, sg kontrolowane
od dtuzszego czasu. Kobiety chore na TRU mogg miec problemy z
utrzymaniem cigzy, zarébwno w wyniku aktywnosci choroby, jak i
zazywanych lekédw. TRU jest réwniez zwigzany z wiekszym ryzykiem
wystgpienia poronienia, przedwczesnego porodu i wad wrodzonych u
dziecka, zwanych toczniem noworodkowym (zatacznik 2). Kobiety z
podwyzszonym poziomem przeciwciat antyfosfolipidowych (zatgcznik 1)
uwaza sie za nalezgce do grupy o wysokim ryzyku wystgpienia
problemow w cigzy.

Sama cigza moze pogorszy¢ objawy albo spowodowac nawrdt choroby.
W zwigzku z tym wszystkie kobiety w cigzy cierpigce na TRU muszg sie
znalez¢ pod opieka potoznika zaznajomionego z problematyka cigz
wysokiego ryzyka i scisle wspétpracujgcego z reumatologiem.

Do najbezpieczniejszych form antykoncepcji u chorych na TRU nalezg
metody mechaniczne (prezerwatywy albo membrany) i srodki
plemnikobdjcze. Dopuszczalne sg réwniez srodki antykoncepcyjne
zawierajgce wytacznie progesteron, podobnie jak niektdre rodzaje
wktadek wewngtrzmacicznych (IUD). Pigutki antykoncepcyjne
zawierajgce estrogen mogg zwiekszac ryzyko nawrotu choroby u kobiet
z TRU, cho( istniejg nowe rozwigzania minimalizujgce to ryzyko.

4. ZALACZNIK 1. Przeciwciata antyfosfolipidowe
Przeciwciata antyfosfolipidowe to autoprzeciwciata wytworzone
przeciwko wtasnym fosfolipidom organizmu (sktadnikom btony
komaérkowej) albo biatka, ktére wigzg sie z fosfolipidami. Do trzech
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najbardziej znanych przeciwciat antyfosfolipidowych naleza przeciwciata
antykardiolipinowe, przeciwciata przeciwko B2-glikoproteinie | i
antykoagulanty toczniowe. Przeciwciata antyfosfolipidowe ma 50%
dzieci z TRU, ale wystepujg one rowniez przy innych chorobach
autoimmunologicznych, zakazeniach réznego rodzaju, a takze u
niewielkiego odsetka dzieci bez rozpoznanej jakiejkolwiek choroby.
Przeciwciata te zwiekszajg tendencje do tworzenia zakrzepéw w
naczyniach krwionosnych i sg wigzane z wieloma chorobami, w tym
zakrzepicg tetnic i/lub zyt, nienormalnie niskim poziomem ilosci ptytek
krwi (trombocytopenia), migrenowymi bdlami gtowy, padaczka i
sinoscig siatkowata (schorzeniem dermatologicznym w postaci
czerwononiebieskich plam na skérze). Czestym miejscem powstawania
zakrzepow jest mézg, co moze prowadzi¢ do wylewu. Innymi miejscami,
w ktérych powstajg zakrzepy, sa zyty konczyn dolnych i nerki. Zespét
antyfosfolipidowy jest nazwag nadawang chorobie w momencie, gdy
zakrzepica zbiegnie sie z uzyskaniem dodatniego wyniku badania na
przeciwciata antyfosfolipidowe.

Obecnosc przeciwciat antyfosfolipidowych jest szczegdlnie wazna u
kobiet w cigzy, poniewaz zaktécajg one dziatanie tozyska. Zakrzepy,
ktore rozwijaja sie w naczyniach tozyska, mogg powodowac wczesne
poronienia (poronienia samoistne), zaburzony rozwéj ptodu, stan
przedrzucawkowy (wysokie cisnienie tetnicze krwi podczas cigzy) oraz
rodzenie sie martwych dzieci. Niektére kobiety, u ktérych obecne sg
przeciwciata antyfosfolipidowe, mogg miec problemy z zajsciem w
Cigze.

Wiekszos¢ dzieci z dodatnimi testami na obecnos¢ przeciwciat
antyfosfolipidowych nigdy nie miata zakrzepicy. Obecnie prowadzone sg
badania w kierunku znalezienia najlepszych metod zapobiegania
zakrzepicy u dzieci. Obecnie dzieci z wykrytymi przeciwciatami
antyfosfolipidowymi i chorobg autoimmunologiczng czesto otrzymujg
mate dawki kwasu acetylosalicylowego. Aspiryna oddziatuje na ptytki
krwi, redukujgc ich kleistos¢, a zatem zmniejsza zdolnos¢ krwi do
krzepniecia. Optymalne leczenie mtodziezy z przeciwciatami
antyfosfolipidowymi obejmuje rowniez unikanie czynnikéw ryzyka,
jakimi sg np. palenie tytoniu i doustna antykoncepcja.

Po rozpoznaniu zespotu antyfosfolipidowego (u dzieci po zakrzepicy)
gtéwne leczenie ma na celu rozrzedzenie krwi. Rozrzedzanie krwi osigga
sie zazwyczaj przy uzyciu antykoagulantu o nazwie warfaryna. Lek jest
przyjmowany codziennie. Wymagane sg regularne badania krwi, ktére
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pozwalajg upewnic sie, ze warfaryna rozciencza krew w wymaganym
stopniu. Istnieje rowniez wstrzykiwana podskdrnie heparyna i aspiryna.
Dtugosc leczenia przeciwzakrzepowego zalezy w duzej mierze od
stopnia nasilenia choroby i rodzaju zaburzen krzepliwosci krwi.

Kobiety z przeciwciatami antyfosfolipidowymi, ktdre cierpig z powodu
powtarzajgcych sie poronien, réwniez mogg zostac¢ poddane leczeniu,
ale nie z uzyciem warfaryny, ktéra w cigzy moze powodowac wady
ptodu. Aspiryna i heparyna sg stosowane do leczenia ciezarnych kobiet,
u ktérych stwierdzono obecnos¢ przeciwciat antyfosfolipidowych.
Podczas cigzy heparyne nalezy podawac codziennie w formie
podskérnych zastrzykéw. Przy stosowaniu tych lekéw i uwaznym
nadzorze lekarzy potoznikéw okoto 80% kobiet uda sie donosic¢ cigze.

5. ZALACZNIK 2. Toczen noworodkowy

Toczeh noworodkowy jest rzadka chorobg ptodu, spowodowang
przechodzeniem przez tozysko do noworodka specyficznych
autoprzeciwciat matki. Specyficzne autoprzeciwciata zwigzane z
toczniem noworodkowym znane sg jako przeciwciata anty-Ro i anty-La.
Przeciwciata te wystepujg u okoto jednej trzeciej pacjentéw z TRU, ale
wiele posiadajgcych je matek nie rodzi dzieci chorych na toczen
noworodkowy. Z drugiej strony toczeh noworodkowy moze wystgpic¢ u
potomstwa matek, ktdére nie chorujg na TRU.

Toczeh noworodkowy rézni sie od TRU. W wiekszosci przypadkow
objawy tocznia noworodkowego zanikajg samoistnie w wieku od 3 do 6
miesiecy, nie pozostawiajgc po sobie zadnych sladéw. Do
najpowszechniejszych jego objawdw nalezy wysypka, ktéra pojawia sie
po kilku dniach lub kilku tygodniach od narodzin, zwtaszcza po
ekspozycji na stohce. Wysypka towarzyszaca toczniowi noworodkowemu
ma charakter przemijajgcy i zwykle ustepuje bez pozostawiania blizn.
Drugim najczestszym objawem jest nieprawidtowa morfologia krwi, z
reguty odchylenia od normy nie s znacznego stopnia i majg tendencje
do ustepowania samoistnego, bez podejmowania leczenia, w ciggu kilku
tygodni.

Bardzo rzadko pojawia sie specyficzny rodzaj nieprawidtowosci w rytmie
serca, znany jako wrodzony blok serca. We wrodzonym bloku serca
dziecko ma nieprawidtowo niskie tetno. Nieprawidtowos¢ ta ma
charakter trwaty i czesto mozna jg wykry¢ w USG serca ptodu miedzy
15. a 25. tygodniem cigzy. W niektérych przypadkach istnieje mozliwosc
leczenia choroby jeszcze u nienarodzonego dziecka. Po urodzeniu wiele
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dzieci z wrodzonym blokiem serca wymaga wszczepienia rozrusznika.
Jesli matka ma juz jedno dziecko z wrodzonym blokiem serca, istnieje
okoto 10-15-procentowe ryzyko urodzenia kolejnego dziecka z tym
samym schorzeniem.

Dzieci z toczniem noworodkowym rosng i rozwijajg sie normalnie. Maja
niewielkie szanse na zachorowanie na TRU w pdzZniejszym zyciu.
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