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1. CE ESTE LUPUSUL ERITEMATOS SISTEMIC

1.1 Ce este aceasta boala?

Lupusul eritematos sistemic (LES) este o boala autoimuna cronica, care
poate afecta diferite organe ale corpului, in special pielea, articulatiile,
sangele, rinichii si sistemul nervos central. "Cronica" inseamna ca
aceasta boala poate dura o perioada lunga de timp. "Autoimuna"
inseamna ca exista o dereglare a sistemului imunitar, care, in loc sa
protejeze organismul de bacterii si virusuri, ataca tesuturile proprii ale
pacientului.

Numele de "lupus eritematos sistemic" dateaza de la inceputul secolului
al XX-lea. "Sistemic" inseamna ca afecteaza multe organe ale corpului.
Cuvantul "Lupus" este derivat din cuvantul latin "lup" si se refera la
eruptia de pe fata care apare sub forma de fluture, ea amintind
medicilor de marcajele albe prezente pe fata unui lup. "Eritematos" in
greaca inseamna rosu si se refera la culoarea rosie a eruptiei cutanate
care apare in aceasta boala.

1.2 Cat este de frecventa?

LES poate apare in orice zona geografica. Boala pare a fi mai frecventa
la persoanele de origine afro-americana, hispanica, asiatica si la
americanii nativi. In Europa, aproximativ 1:2.500 de persoane sunt
diagnosticate cu LES si aproximativ 15% din totalul pacientilor cu lupus
sunt diagnosticati inainte de varsta de 18 ani. Debutul LES este foarte
rar intalnit inaintea varstei de cinci ani si putin frecvent Thainte de
adolescenta. Atunci cand LES se manifesta inainte de varsta de 18 ani,
medicii folosesc diferite denumiri: LES pediatric, LES juvenil si LES cu
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debut in copilarie. Femeile de varsta fertila (15-45 ani) sunt cele mai
afectate si, la aceasta grupa de varsta, raportul dintre sexul feminin si
cel masculin este de 9 la 1. La varsta pre-pubertara incidenta la baieti
creste, unul din 5 copii cu LES fiind de sex masculin.

1.3 Care sunt cauzele bolii?

LES nu este contagios; este o boala autoimuna, in care sistemul
imunitar isi pierde capacitatea de a distinge intre o substanta straina si
tesuturile sau celulele proprii ale persoanei. Sistemul imunitar face o
greseala, produce autoanticorpi care identifica celulele proprii ale
persoanei ca fiind straine si le ataca. Rezultatul este o reactie
autoimuna, care determina inflamatia si aceasta afecteaza anumite
organe (articulatii, rinichi, piele, etc). Inflamatia inseamna ca partile
afectate ale organismului devin fierbinti, rosii, umflate si uneori
sensibile. In cazul in care semnele de inflamatie sunt de lunga durata,
asa cum pot fi in cazul LES, poate aparea deteriorarea tesuturilor,
functia normala a acestora fiind afectata. Acesta este motivul pentru
care tratamentul LES are ca principal scop reducerea inflamatiei.
Multiplii factori de risc mosteniti, combinati cu factori de mediu aleatori,
sunt considerati a fi responsabili de raspunsul imun anormal. Este
cunoscut faptul ca LES poate fi declansat de diversi factori, inclusiv
dezechilibre hormonale la pubertate, stres si factori de mediu, cum ar fi
expunerea la soare, infectiile virale si medicamente (de exemplu,
izoniazida, hidralazina, procainamida, medicamente anti-convulsivante).

1.4 Este o boala mostenita?

LES poate aparea la membrii aceleasi familii. Copiii mostenesc de la
parintii lor, factori genetici inca neidentificati, care pot predispune la
dezvoltarea LES. Nu toti copiii cu acesti factori de risc sunt predestinati
sa aiba boala, dar acestia prezinta o probabilitate mai mare de a
dezvolta LES. De exemplu, un geaman identic prezinta un risc de 50%
de a avea LES daca celdlalt geaman este diagnosticat cu LES. Nu exista
niciun test genetic si niciun diagnostic prenatal disponibile pentru LES.

1.5 Boala poate fi preyenité?
LES nu poate fi prevenit. In schimb, copilul care prezinta deja boala
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trebuie sa evite contactul cu anumite situatii care ar putea cauza
declansarea a noi pusee de LES: expunerea la soare fara a utiliza
produse de protectie solara, unele infectii virale, stresul, hormonii si
anumite medicamente.

1.6 Este o boala contagioasa?
LES nu este contagios. Acest lucru inseamna ca nu poate fi transmis de
la 0 persoana la alta.

1.7 Care sunt principalele simptome?

De obicei boala incepe lent, cu simptome care se adauga progresiv timp
de saptamani, luni sau chiar ani. Acuze nespecifice de oboseala si stare
generala de rau sunt cele mai frecvente simptome initiale la copiii
afectati de LES. Multi copii cu LES prezinta febra intermitenta sau
continua, scadere a poftei de mancare si pierdere in greutate.

Cu timpul, multi copii dezvolta simptome specifice, care sunt cauzate
de implicarea unuia sau a mai multor organe ale corpului. Leziunile la
nivelul pielii sau al mucoaselor sunt foarte frecvente si pot include o
varietate de eruptii cutanate, fotosensibilitate (cand expunerea la soare
declanseaza o eruptie pe piele) si ulcere in interiorul nasului sau a gurii.
Eruptia cutanata tipica "in forma de fluture" pe nas si obraji apare la
33-50% dintre copiii afectati. Uneori, se poate observa pierderea
accentuata a parului (alopecie). Mainile isi schimba culoarea (devin pe
rand rosii, apoi albe si albastre) atunci cand sunt expuse la frig
(fenomenul Raynaud). Simptomele pot include, de asemenea articulatii
tumefiate si rigide, dureri musculare, anemie, echimoze (vanatai) la
lovituri usoare, dureri de cap, convulsii si dureri in piept. Afectarea
rinichilor este prezenta, in grade variabile, la majoritatea copiilor cu LES
si este un factor determinant major al prognosticului pe termen lung al
acestei boli.

Cele mai frecvente simptome ale afectarii renale majore sunt
hipertensiune arteriala, prezenta proteinelor si sangelui in urina,
precum si edeme, in special la nivelul picioarelor si pleoapelor.

1.8 Boala evolueaza la fel la toti copiii?
Simptomele LES pot varia foarte mult de la un pacient la altul, astfel
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incat tabloul clinic al fiecarui copil in parte este diferit. Toate
simptomele descrise mai sus pot aparea fie la debutul LES sau in orice
moment pe parcursul bolii, cu grade diferite de severitate.
Medicamentele care au fost prescrise de medicul dumneavoastra vor
ajuta la controlul simptomelor LES.

1.9 Este boala la copii diferita de boala in cazul adultilor?

LES la copii si adolescenti are aceleasi manifestari ca si LES la adulti. Cu
toate acestea, LES isi schimba tabloul mai repede la copiii care prezinta
la un moment dat mai multe caracteristici ale inflamatiei secundare
LES. Copiii cu LES prezinta, de asemenea, mai des o afectare a rinichilor
si a sistemului nervos fata de adulti.
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