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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

3/20



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.

2. DIAGNOSTIC SI TERAPIE

2.1 Cum este diagnosticata boala?

Diagnosticul de LES se bazeaza pe o combinatie de simptome (cum ar fi
durerea), semne (cum ar fi febra) si rezultate ale analizelor de sange si
urina, dupa ce au fost excluse alte boli. Nu toate simptomele si semnele
sunt prezente la un moment dat, ceea ce face dificila diagnosticarea
rapida a LES. Pentru a ajuta la distingerea LES de alte boli, medicii
reumatologi ai Asociatiei Americane de Reumatologie au stabilit o lista
de 11 criterii, care atunci cand sunt combinate, demonstreaza
diagnosticul de LES.

Aceste criterii reprezinta unele dintre cele mai frecvente simptome si
anomalii observate la pacientii cu LES. Pentru a pune un diagnostic
formal al LES, pacientul trebuie sa fi avut cel putin 4 dintre cele 11
simptome sau semne, in orice moment de la inceputul bolii. Cu toate
acestea, medicii cu experienta pot pune un diagnostic de LES si in cazul
in care sunt prezente mai putin de 4 criterii. Cele 11 criterii sunt:

Eruptia cutanata "in forma de fluture"
Aceasta este o eruptie rosie care apare pe obraji si pe aripile nasului.

Fotosensibilitatea
Fotosensibilitatea este o reactie excesiva a pielii la lumina soarelui.
Pielea acoperita de imbracaminte nu este de obicei afectata.
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Lupusul discoid

Acesta este o eruptie solzoasa, sub forma de moneda, care apare pe
fata, scalp, urechi, piept sau brate. Atunci cand se vindeca, aceste
leziuni pot lasa cicatrici. Leziunile discoidale sunt mai frecvente la copiii
negri decat la alte grupuri rasiale.

Ulcere ale mucoasei
Acestea sunt rani mici care apar in gura sau nas. De obicei leziunile
sunt nedureroase, dar ulcerele nasului pat provoca sangerari nazale.

Artrita

Artrita afecteaza majoritatea copiilor cu LES. Aceasta provoaca durere
si tumefiere la nivelul articulatiilor mainilor, coatelor, umerilor,
genunchilor sau a altor articulatii ale membrelor superioare sau
inferioare. Durerea poate fi migratoare, ceea ce inseamna ca trece de la
o articulatie la alta si poate sa apara la aceeasi articulatie, pe ambele
parti ale corpului. De obicei, artrita din LES nu are ca rezultat modificari
permanente (deformari) ale articulatiilor.

Pleurita

Pleurita este inflamatia pleurei, mucoasa care inveleste plamanii, iar
pericardita este inflamatia pericardului, mucoasa care inveleste inima.
Inflamatia acestor tesuturi delicate poate produce colectarea de lichid
in jurul plamanilor sau inimii. Pleurita provoaca un tip particular de
durere toracica care se accentueaza in timpul respiratiei.

Afectarea renala

Afectarea renala este prezenta la aproape toti copiii cu LES si variaza de
la forme usoare la forme foarte grave. La inceput este, de obicei,
asimptomatica si poate fi detectata numai prin analize de urina si teste
de sange pentru functia renala. Copiii cu afectare renala semnificativa
pot prezenta proteine si/sau sange in urina si pot avea edeme
(tumefieri) in special la nivelul membrelor inferioare (picioarelor).

Sistemul nervos central

Afectarea sistemului nervos central include dureri de cap, convulsii si
manifestari neuropsihice, cum ar fi dificultati de concentrare si
memorie, modificari ale dispozitiei, depresie si psihoza (o afectiune
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mintala grava in care sunt perturbate gandirea si comportamentul).

Tulburari ale celulelor sanguine

Aceste tulburari sunt cauzate de atacul autoanticorpilor asupra acestor
celule. Procesul de distrugere a celulelor rosii din sange (care
transporta oxigenul de la plamani la alte parti ale corpului) este numit
hemoliza si poate provoca anemia hemolitica. Aceasta distrugere poate
fi lenta si relativ usoara sau poate fi foarte rapida si reprezinta o
urgenta medicala.

O scadere a celulelor albe din sange se numeste leucopenie si nu este,
de obicei, periculoasa in cazul LES.

O scadere a numarului de trombocite este numita trombocitopenie.
Copiii cu un numar de trombocite scazut pot prezenta echimoze
(vanatai) ale pielii si sangerare in diferite parti ale corpului, cum ar fi
tractul digestiv, tractul urinar, uter sau creier.

Tulburarile imunologice

Aceste tulburari se refera la autoanticorpii gasiti in sange. Detectarea
lor conduce la diagnosticul de LES:

a) Prezenta anticorpilor antifosfolipidici (Anexa 1);

b) Anticorpii anti-ADN nativi (autoanticorpi indreptati impotriva
materialului genetic din celula). Acestia sunt principalii anticorpi
prezenti in LES. Acest test se repeta de mai multe ori in evolutie,
deoarece cantitatea de anticorpi anti-ADN nativi pare sa creasca atunci
cand LES este activ si aceasta testare poate ajuta medicul sa cuantifice
gradul de activitate al bolii.

c) Anticorpii anti-Sm: numele se refera la prima pacienta (d-na Smith) in
al carei sange au fost gasiti. Acesti anticorpi se gasesc aproape exclusiv
in LES si deseori sunt de ajutor pentru a confirma diagnosticul.

Anticorpii antinucleari (AAN)

Acestia sunt autoanticorpi indreptati impotriva nucleilor celulelor.
Acestia se gasesc in sangele fiecarui pacient cu LES. Simpla prezenta a
unui test pozitiv AAN nu este o dovada de LES, deoarece testul poate fi
pozitiv si la alte boli decat LES, iar AAN pot fi slab pozitivi la aproximativ
5 -15 % dintre copiii sanatosi.

2.2 Care este importanta analizelor?
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Testele de laborator pot ajuta la diagnosticarea LES si pot indica
organele interne afectate. Testele periodice de sange si urina sunt
importante pentru monitorizarea activitatii si severitatii bolii si pentru a
determina cat de bine sunt tolerate medicamentele. Exista mai multe
teste de laborator care pot ajuta la diagnosticarea LES si la alegerea
schemei terapeutice, iar medicii pot evalua daca medicamentele
prescrise la un moment dat sunt eficiente in controlul inflamatiei din
LES.

Testele clinice de rutina: indica prezenta unei boli sistemice active cu
implicarea mai multor organe. Viteza de sedimentare a hematiilor (VSH)
si proteina C reactiva (PCR) sunt crescute in conditii de inflamatie. PCR
poate fi normala in LES, in timp ce VSH-ul este crescut. Cresterea PCR
poate indica complicatii infectioase suplimentare. O hemoleucograma
completa poate evidentia anemie si un numar scazut de trombocite si
leucocite. Electroforeza proteinelor serice poate pune in evidenta
gamaglobuline crescute (cresterea inflamatiei si a productiei de
anticorpi). Albumina: un nivel scazut poate indica afectarea renala.
Testele biochimice de rutina pot evidentia afectarea renala (cresterea
concentratiilor plasmatice ale ureei si creatininei din sange, modificari
ale concentratiilor electrolitilor), anomalii ale testelor functionale
hepatice si cresterea enzimelor musculare in cazul in care este prezenta
afectarea musculaturii. Testele functionale hepatice si nivelul seric al
enzimelor musculare: daca este prezenta afectarea musculaturii sau a
ficatului, nivelurile serice ale acestor enzime vor fi crescute. Testele de
urina sunt foarte importante in momentul diagnosticului de LES si pe
parcursul evolutiei bolii, pentru a determina afectarea renala. Analiza
urinei poate indica diverse semne ale inflamatiei renale, cum ar fi
prezenta in urina a hematiilor sau prezenta unei cantitati excesive de
proteine. Uneori, copiilor cu LES li se poate cere sa colecteze urina timp
de 24 de ore. In acest fel, afectarea rinichilor poate fi descoperita din
timp. Nivelurile de complement - proteinele complementului sunt parte
a sistemului imunitar innascut. Anumite componente ale
complementului (C3 si C4) pot fi consumate in reactiile imune si
nivelurile scazute ale acestor proteine semnifica prezenta bolii active, in
special la nivelul rinichilor. Multe alte teste sunt astazi disponibile
pentru a arata efectele LES asupra diferitelor parti ale corpului. Atunci
cand rinichii sunt afectati, este efectuata o biopsie renala (extragerea
Cu un ac a unui fragment mic de tesut renal). O biopsie renala ofera
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informatii valoroase cu privire la tipul si gradul leziunilor renale si este
de foarte mare ajutor in alegerea tratamentului corect. O biopsie de
piele poate ajuta la stabilirea diagnosticului de vasculita, lupus discoid
sau la stabilirea naturii altor leziuni cutanate ale unei persoane cu LES.
Alte teste includ: radiografii toracice (pentru inima si plamani),
electrocardiograma (ECG) si ecografie cardiaca, probe functionale
respiratorii pentru functia plamanilor, electroencefalografie (EEG) sau
rezonanta magnetica nucleara (RMN) pentru creier, precum si biopsii
din diferite tesuturi.

2.3 Boala poate fi tratata/vindecata?

In prezent, nu exista nicio medicatie specifica pentru vindecarea LES.
Tratamentul LES are drept scop tratarea simptomelor si semnelor de
boala, precum si prevenirea complicatiilor bolii, inclusiv a leziunilor
permanente la nivelul organelor si tesuturilor. De obicei, in momentul
stabilirii diagnosticului, boala este foarte activa. in acest stadiu, este
nevoie de doze mari de medicamente pentru a combate boala si pentru
a preveni deteriorarea organelor. La multi copii, tratamentul tine sub
control exacerbarile LES, iar cind boala intra in remisie tratamentul este
in doze foarte mici sau nu este deloc necesar.

2.4 in ce consta tratamentul?

Nu exista medicamente aprobate pentru tratamentul LES la copii.
Majoritatea simptomelor sunt datorate inflamatiei, prin urmare
tratamentul are ca scop reducerea inflamatiei. Pentru a trata copiii cu
LES sunt aproape universal folosite cinci grupe de medicamente:

Medicamentele anti-inflamatoare nesteroidiene (AINS)

AINS, cum ar fi ibuprofenul sau naproxenul sunt utilizate pentru a
controla durerea produsa de artrita. Ele sunt de obicei prescrise doar
pentru o perioada scurta de timp, cu instructiuni de reducere a dozei
atunci cand artrita evolueaza favorabil. Exista multe preparate diferite
in aceasta familie de medicamente, printre ele si aspirina. Astazi,
aspirina este rar utilizata pentru combaterea inflamatiei. Cu toate
acestea, este utilizata frecvent la copiii cu nivele crescute de anticorpi
antifosfolipidici, pentru a preveni coagularea excesiva a sangelui.
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Medicamentele antimalarice

Medicamentele antimalarice, cum ar fi hidroxiclorochina, sunt foarte
utile in tratamentul leziunilor de piele sensibile la actiunea razelor
solare cum ar fi lupusul discoid sau tipurile subacute de eruptii
cutanate. Uneori este nevoie de cateva luni pentru ca aceste
medicamente sa isi demonstreze efectul benefic. Atunci cand sunt
administrate precoce, aceste medicamente par, de asemenea, sa
contribuie la reducerea exacerbarilor, la imbunatatirea controlulului
afectarii renale si prevenirea leziunilor sistemului cardiovascular si ale
altor organe. Nu exista o relatie cunoscuta intre LES si malarie. Mai
degraba, hidroxiclorochina ajuta la reglarea anomaliilor sistemului
imunitar aparute in LES, anomalii care sunt importante si la persoanele
cu malarie.

Corticosteroizii

Corticosteroizii, cum ar fi prednisonul sau prednisolonul, sunt utilizati
pentru a reduce inflamatia si suprima activitatea sistemului imunitar.
Reprezinta principalul mijloc terapeutic in LES. La copiii cu boala usoara,
corticosteroizii asociati cu medicamentele antimalarice pot reprezenta
singura terapie necesara. Daca boala este mai severq, cu afectarea
rinichilor sau a altor organe interne, corticosteroizii sunt utilizati Tn
combinatie cu medicamente imunosupresoare (a se vedea mai jos). De
obicei, controlul initial al bolii nu poate fi obtinut fara administrarea
zilnica de corticosteroizi timp de cateva saptamani sau luni, iar
majoritatea copiilor necesita administrarea acestor medicamente
pentru multi ani. Doza initiala de corticosteroizi si numarul de
administrari zilnice depind de severitatea bolii si de afectarea diverselor
organe. Dozele mari de costicosteroizi (administrate oral sau
intravenos) sunt de obicei folosite pentru tratamentul anemiei
hemolitice severe, afectarii sistemului nervos central si afectarii renale
severe. Copiii resimt o importanta ameliorare a starii generale si o
crestere a energiei fizice in cateva zile de la instituirea terapiei cu
corticosteroizi. Dupa obtinerea controlului asupra manifestarilor bolii,
dozele de corticosteroizi sunt reduse pana la cel mai mic nivel care
mentine controlul simptomatologiei. Reducerea dozelor de
corticosteroizi, trebuie sa fie treptata, cu monitorizarea clinica si
biologica foarte atenta care sa confirme suprimarea bolii active.
Uneori, adolescentii sunt tentati sa stopeze tratamentul cu
corticosteroizi, sa reduca sau sa creasca dozele de cortizon; probabil
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efectele secundare instalate sunt suparatoare sau au perioade in care
se simt mai bine sau mai rau. Este important ca pacientii si parintii sa
inteleaga cum actioneaza corticosteroizii si de ce este periculoasa
oprirea terapiei sau modificarea dozelor fara avizul medicului. Anumiti
corticosteroizi (cortizonul) sunt in mod normal produsi de organismul
uman. Atunci cand se incepe tratamentul, organismul raspunde prin
stoparea productiei proprii de cortizon, iar glandele adrenale care il
produc sunt puse in repaus.

Atunci cand corticosteroizii sunt utilizati pentru perioade lungi de timp
si apoi stopati brusc, organismul nu este capabil sa porneasca la fel de
brusc sinteza proprie de cortizon. Rezultatul poate fi o criza acuta de
cortizon (insuficienta adrenald) care poate afecta chiar functiile vitale.
in plus, o scaderea prea rapida a dozelor de corticosteroizi poate induce
si reactivarea bolii.

Medicamente non-biologice care controleaza boala (DMARD)
Aceste medicamente includ azatioprina, metotrexat, micofenolat de
mofetil si ciclofosfamida. Ele actioneaza intr-un mod diferit de cel al
corticosteroizilor si suprima inflamatia. Aceste medicamente sunt
utilizate atunci cand corticosteroizii singuri nu pot controla lupusul si
ajuta medicii in scaderea dozelor zilnice de corticosteroizi cu reducerea
efectelor secundare ale acestora, controland insa si simptomele LES.
Micofenolatul de mofetil si azatioprina se administeaza sub forma de
tablete, iar ciclofosfamida poate fi administrata sub forma de tablete
sau pulsuri intravenoase (doze mari administrate intravenos pe durate
scurte). Terapia cu ciclofosfamida este utilizata la copiii cu afectare
severa a sistemului nervos central. Metotrexatul este administrat sub
forma de tablete sau injectii subcutanate.

Medicamentele biologice DMARD

DMARD biologice (adeseori denumite agenti biologici) includ agenti care
blocheaza productia de autoanticorpi sau efectul unei molecule
specifice a acestora. Unul dintre aceste medicamente este rituximab,
care este utilizat in principal atunci cand tratamentul standard nu poate
controla boala. Belimumab este un medicament biologic impotriva
anticorpilor produsi de limfocitele B si a fost aprobat pentru tratamentul
pacientilor adulti cu LES. in general, utilizarea de agenti biologici la
copiii si adolescentii cu LES este inca experimentala.

Cercetarea in domeniul bolilor autoimune si, mai ales, in cazul LES, este
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foarte intensa. Obiectivul pentru viitor este determinarea mecanismelor
specifice prin care se declanseaza inflamatia si autoimunitatea, cu
scopul identificarii de terapii specifice fara insa a suprima intregul
sistem imunitar. in prezent, existd numeroase studii clinice in curs de
desfasurare care implica LES. Acestea includ testarea de noi terapii,
precum si studii de cercetare pentru descifrarea mecanismelor
diverselor forme de LES la copil. Toate aceste cercetari permit sa se
intrevada perspective terapeutice importante pentru copiii cu LES.

2.5 Care sunt efectele secundare ale tratamentului
medicamentos?

Medicamentele utilizate pentru tratamentul LES sunt destul de eficiente
in tratarea semnelor si simptomelor bolii. Ca toate medicamentele,
acestea pot cauza diferite efecte secundare (pentru o descriere
detaliata a efectelor secundare, va rugam sa consultati sectiunea
referitoare la Terapia medicamentoasa).

AINS pot determina reactii adverse, cum ar fi disconfort gastric (aceste
medicamente trebuie administrate dupa alimentatie), echimoze usoare
si, rareori, modificari ale functiilor renale sau hepatice. Medicamentele
antimalarice pot determina leziuni la nivelul ochiului (retinei), prin
urmare pacientii trebuie consultati periodic de catre un oftalmolog.

Corticosteroizii pot cauza o mare varietate de efecte secundare atat pe
termen scurt cat si pe termen lung. Riscurile acestor efecte secundare
sunt crescute atunci cand sunt necesare doze mari de corticosteroizi si
atunci cand acestia sunt utilizati pentru o perioada indelungata.
Efectele lor secundare principale includ: a. Modificari ale aspectului
fizic (de exemplu cresterea in greutate, obraji pufosi, pilozitate
excesiva, striuri violacee ale pielii (vergeturi), acnee si echimoze
usoare); cresterea in greutate poate fi controlata printr-o dieta saraca in
calorii si prin exercitii fizice. b. Risc crescut de infectii, in special
tuberculoza si varicela; un copil aflat sub tratament cu glucocorticoizi si
care a fost in contact cu un bolnav cu varicela trebuie sa se prezinte de
urgenta la medic; protectia imediata impotriva varicelei poate fi oferita
prin administrarea de anticorpi preformati (imunizare pasiva) disponibili
in unele tari. c. Probleme digestive, cum ar fi dispepsie (indigestie) sau
arsuri la nivelul stomacului; aceste probleme ar putea necesita
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tratament cu medicamente anti-ulcer. d. Suprimarea cresterii. Efecte
secundare mai putin frecvente includ: a. Hipertensiunea arteriala.
b. Scaderea fortei musculare (copiii pot avea dificultati in urcatul
scarilor sau la ridicarea de pe scaun). c. Tulburari ale metabolismului
glucozei, mai ales daca exista predispozitie genetica la diabet zaharat.
d. Tulburari emotionale incluzand depresie si instabilitate emotionala. e.
Tulburari de vedere cum ar fi opacifierea cristalinului (cataracta) si
glaucom. f. Rarefierea structurii osoase (osteoporoza). Acest efect
secundar poate fi prevenit prin exercitii fizice, suplimentarea aportului
alimentar de calciu si administrarea de preparate de calciu cu vitamina
D. Aceste masuri preventive trebuie initiate imediat dupa instituirea
dozelor mari de corticosteroizi. Este important sa retineti ca cele mai
multe dintre reactiile adverse la corticosteroizi sunt reversibile si vor
disparea atunci cand doza este redusa sau medicatia este oprita.
DMARD (biologice sau non-biologice) au, de asemenea, efecte
secundare care pot deveni grave.

2.6 Cat timp ar trebui sa dureze tratamentul?

Tratamentul trebuie sa dureze atata timp cat boala persista. Este
general acceptat faptul ca pentru majoritatea copiilor cu LES este foarte
dificila retragerea completa a administrarii de corticosteroizi. Chiar si pe
termen lung sunt necesare doze mici de corticosteroizi care reduc riscul
de reactivare a bolii si mentin lupusul sub control. Pentru multi pacienti,
aceasta poate fi cea mai buna solutie pentru a preveni riscul de noi
pusee ale bolii. Astfel de doze mici de corticosteroizi au foarte putine si,
in general, usoare efecte secundare.

2.7 Care sunt terapiile neconventionale/complementare?

Exista multe terapii complementare si alternative disponibile, iar acest
lucru poate crea confuzie in randul pacientilor si a familiilor. Meditati cu
atentie la riscurile si avantajele acestor terapii, deoarece exista putine
beneficii dovedite si ele pot fi costisitoare atat in termeni de timp si
bani, cat si dificultate pentru copil. Daca doriti sa explorati terapii
complementare si alternative, va rugam sa discutati aceste optiuni cu
un specialist reumatolog pediatru. Unele terapii pot interactiona cu
medicamentele conventionale. Majoritatea medicilor nu se vor opune
terapiilor alternative, cu conditia sa urmati sfatul medical. Este foarte
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important sa nu opriti administrarea medicamentelor prescrise. Atunci
cand este necesara administrarea de medicamente pentru a mentine
boala sub control, poate fi foarte periculos sa intrerupeti administrarea
lor in cazul in care boala este inca activa. Va rugam sa discutati
preocuparile dumneavoastra privind administrarea medicamentelor cu
medicul copilului dumneavoastra.

2.8 Ce fel de controale periodice sunt necesare?

Vizitele periodice la medic sunt foarte importante deoarece multe
probleme care apar in evolutia LES pot fi prevenite sau tratate daca
sunt observate din timp. in general, copiii cu LES trebuie s3 fie
examinati cel putin o data la 3 luni de catre un reumatolog. Dupa cum
este necesar, se solicita consultarea cu alti specialisti: dermatologi
pediatri (pentru ingrijirea pielii), hematologi pediatri (pentru bolile de
sange) sau nefrologi pediatri (pentru bolile renale). Din echipa
multidisciplinara care ingrijeste copiii cu LES mai fac parte: psihologi,
nutritionisti, asistenti sociali si alti profesionisti din domeniul medical.
Copiii cu LES trebuie sa aiba controale regulate ale tensiunii arteriale,
analize de urina, hemoleucograma completa, glicemia, teste de
coagulare si controlul complementului si al nivelurilor de anticorpi anti-
ADN nativi. Testele de sange periodice sunt, de asemenea, obligatorii
pe tot parcursul tratamentului cu medicamente imunosupresoare
pentru a se asigura ca nivelurile de celule sanguine produse de maduva
0soasa nu devin prea mici.

2.9 Cat timp va dura boala?

Dupa cum s-a mentionat mai sus, nu exista niciun remediu pentru LES.
Semnele si simptomele LES pot fi minime sau chiar absente daca
medicamentele sunt luate in mod regulat si in modul stabilit de
reumatologul pediatru. Printre alti factori, neadministrarea regulata a
medicamentelor, aparitia de infectii, stres si expunerea la lumina
soarelui pot duce la agravarea LES; aceasta agravare este, de
asemenea cunoscuta ca un "puseu de lupus". Este adesea foarte dificil
de prezis care va fi cursul bolii.

2.10 Care este prognosticul (evolutia previzibila) pe termen
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lung a bolii?

Evolutia finala a LES este ameliorata spectacular prin utilizarea precoce
dar prelungita de hidroxiclorochina, corticosteroizi si DMARD. Multi
pacienti cu LES debutat in copilarie vor evolua favorabil. Cu toate
acestea, boala poate fi severa, poate pune viata in pericol si poate
ramane activa pe tot parcursul adolescentei pana la varsta adulta.
Prognosticul LES la copil depinde de severitatea afectarii organelor
interne. Copiii cu afectare importanta a rinichilor sau a sistemului
nervos central necesitd o terapie agresiva. in schimb, leziunile cutanate
si artrita pot fi controlate usor cu medicatie. Prognosticul individual al
copilului cu LES ramane totusi imprevizibil.

2.11 Este posibila vindecarea completa?

Daca LES este diagnosticat precoce si este tratat corect, boala de obicei
se stabilizeaza si in cele din urma intra in remisie (absenta tuturor
semnelor si simptomelor de LES). Cu toate acestea, dupa cum s-a
mentionat deja, LES este o boala cronica imprevizibila si copiii
diagnosticati cu LES raman in mod normal sub supraveghere medicala
si necesita tratament continuu. De multe ori, un specialist pentru adulti
trebuie sa continue observarea LES cand pacientul ajunge la maturitate.

3. VIATA DE Z| CU ZI]

3.1 Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului si a
familiei?

Un copil cu LES aflat in tratament poate duce o viata aproape normala.
Trebuie sa evite expunerea excesiva la razele solare/lumina UV din
discoteci, care poate sa declanseze noi pusee ale bolii sau sa le
agraveze pe cele aflate in curs. De aceea, copilul cu LES nu va putea
sta toata ziua la soare, la plaja sau la piscina. Utilizarea continua de
protectie solara SPF 40 sau mai mare este obligatorie. in cazul copiilor
cu varste mai mari de 10 ani este importanta implicarea lor progresiva
in auto-administrarea medicamentelor si luarea deciziilor ce privesc
activitatile de auto-ingrijire. Atat parintii cat si copiii trebuie sa
cunoasca semnele si simptomele LES cu scopul de a putea identifica
aparitia unor noi pusee ale bolii. Anumite simptome cum ar fi oboseala
cronica si lipsa de initiativa poate persista timp de mai multe luni dupa
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depasirea unui puseu. Exercitiile fizice regulate sunt importante pentru
a se mentine o greutate adecvata, o sanatate buna a oaselor si o stare
buna a copilului.

3.2 Va afecta boala participarea copilului la activitatile scolare?

Copiii cu LES pot si trebuie sa mearga la scoala, cu exceptia perioadelor
de acutizare severa a bolii. Daca nu exista implicarea sistemului nervos
central, LES nu afecteaza capacitatea copilului de a gandi si de a invata.
La cazurile in care sistemul nervos central este afectat, pot apare:
dificultate de concentrare si probleme de memorie, cefalee si
instabilitate emotionala. La acesti pacienti programa scolara trebuie
adaptata corespunzator. in general, copilul ar trebui sa fie incurajat s&
participe la activitati extrascolare compatibile, in masura in care boala o
permite. Cu toate acestea, profesorii trebuie sa fie avertizati asupra
diagnosticului de LES, astfel incat sa poata adapta programa in
momentele in care sunt prezente probleme din cauza bolii, inclusiv
dureri articulare si de alta natura care pot afecta capacitatea de
invatare.

3.3 Va afecta boala participarea copilului la activitatile
sportive?

Restrictionarea activitatii fizice nu este de obicei necesara si nu este, in
general, recomandabila. Copilul trebuie incurajat sa desfasoare
activitati fizice mai ales in perioadele de remisie a bolii. Sunt
recomandate mersul pe jos sau cu bicicleta, inotul si alte activitati fizice
aerobice si in aer liber. Pentru activitatile in aer liber se recomanda
imbracaminte adecvata de protectie solara, creme de protectie solara
cu protectie ridicata si evitarea expunerii la soare in timpul orelor de
varf termic. Trebuie evitate exercitiile fizice intense care pot conduce la
epuizare. In timpul perioadelor de acutizare volumul de activitate fizica
va fi de obicei redus.

3.4 Copilul va trebui sa urmeze un regim alimentar special?
Nu exista o dieta speciala care sa asigure vindecarea LES. Copiii cu LES
trebuie sa respecte o dieta sanatoasa si echilibrata. Daca se afla sub
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tratament cu corticosteroizi, copilul trebuie sa primeasca alimente cu
continut scazut de sare pentru a evita cresterea tensiunii arteriale si cu
continut scazut de zahar pentru a preveni diabetul si cresterea in
greutate. De asemenea, tratamentul cu corticosteroizi presupune
suplimentarea in alimentatie a calciului si a vitaminei D pentru a
preveni osteoporoza. Nu exista dovezi stiintifice care sa recomande
suplimentarea cu alte vitamine in LES.

3.5 Conditiile climatice pot influenta evolutia bolii?

Este binecunoscut faptul ca expunerea pacientilor cu LES la lumina
solara poate produce aparitia de noi leziuni cutanate si reactivari ale
bolii. Pentru a preveni aceasta problema, se recomanda utilizarea de
creme de protectie solara topice cu factor de protectie ridicat pentru
toate partile expuse ale corpului ori de cate ori copilul iese afara.
Aplicarea cremei se va face cu cel putin 30 minute inainte de
expunerea la soare pentru a permite penetrarea in piele si uscarea. in
zilele Tnsorite crema trebuie aplicata la fiecare 3 ore. Cu toate ca unele
creme solare sunt rezistente la apa, este recomandabila reaplicarea lor
dupa baie sau inot. Este importanta, de asemenea, purtarea de
imbracaminte protectoare cum ar fi palarie de soare cu boruri largi,
tricouri subtiri cu maneci lungi chiar si in zilele cu cer partial noros,
deoarece razele ultraviolete pot penetra usor stratul de nori. Unii copii
cu LES pot prezenta probleme cutanate dupa expunerea la lumina UV
de la becurile fluorescente, lampi cu halogen sau lumina produsa de
monitorul calculatorului. La acesti copii, pot fi utile ecrane care filtreaza
razele ultraviolete pe durata utilizarii calculatorului.

3.6 Sunt permise vaccinarile?

Riscul de infectii este crescut la copiii cu LES iar prevenirea infectiilor
prin imunizare este foarte importanta. Daca este posibil, copilul cu LES
trebuie sa urmeze schema normala de vaccinari. Cu toate acestea,
exista cateva exceptii: copiii cu boala severa si activa nu vor fi vaccinati
iar copiii aflati in tratament cu medicatie imunosupresiva, corticosteroizi
in doza mare si agenti biologici nu vor primi vaccinuri cu virusuri vii
(anti-rujeolic, anti-rubeolic, anti-urlian, anti-polio oral, anti-varicelic).
Vaccinul anti-polio oral nu va fi administrat la niciunul dintre membrii
familiei in contact zilnic apropiat cu copilul aflat sub terapie
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imunosupresoare. Vaccinul anti-pneumococic, vaccinurile
meningococice si vaccinurile antigripale anuale sunt recomandate la
copiii cu LES care primesc doze mari de corticosteroizi si/sau
medicamente imunosupresive. Se recomanda vaccinarea cu HPV a
adolescentelor si adolescentilor cu LES.

Retineti ca pacientii cu LES pot avea nevoie de vaccinare la intervale
mai mici decat colegii lor, deoarece protectia oferita de vaccinari pare
sa dureze mai putin in cazul pacientilor cu LES.

3.7 Care sunt consecintele pentru viata sexuala, sarcina si
contraceptie?

Adolescentii se pot bucura de o viata sexuala sanatoasa. Cu toate
acestea, adolescentii activi sexual tratati cu anumite DMARD sau cu
boala activa trebuie sa utilizeze metode de prevenire a sarcinii in
conditii de siguranta. Ideal, sarcinile trebuie sa fie intotdeauna
planificate. in special, unele medicamente pentru tensiunea arteriala si
DMARD pot afecta dezvoltarea fatului. Majoritatea femeilor cu LES pot
avea sarcini normale si copii sanatosi. Momentul ideal pentru sarcina
este atunci cand boala, mai ales afectarea renala, a fost controlata cu
succes pentru o perioada indelungata. Femeile cu LES pot avea
dificultati in a ramane insarcinate atat datorita modificarilor induse de
boala cat si datorita medicatiei utilizate. LES este asociat cu risc crescut
de avort spontan, nastere prematura si anomalii congenitale ale
copilului cunoscute sub denumirea de lupus neonatal (anexa 2).
Femeile cu valori crescute ale anticorpilor antifosfolipidici (anexa 1) au
risc crescut de aparitie a problemelor pe durata sarcinii.

Sarcina in sine poate agrava simptomele LES sau poate declansa un
nou atac al bolii. Pentru aceste motive, gravidele cu LES trebuie
urmarite atent de catre un obstetrician familiarizat cu sarcinile cu risc si
care colaboreaza indeaproape cu un reumatolog.

Cele mai sigure metode de contraceptie la pacientele cu LES sunt
metodele de bariera (prezervativul sau diafragma) si substantele
spermicide. Contraceptivele sistemice ce contin numai progesteron
sunt, de asemenea, acceptabile, asa cum sunt si unele tipuri de
dispozitive intrauterine (DIU). Anticonceptionalele ce contin estrogen
pot creste riscul de recadere a bolii la femei cu LES, desi exista noi
optiuni care minimizeaza acest risc.
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4. ANEXA 1. Anticorpii antifosfolipidici

Anticorpii antifosfolipidici sunt auto-anticorpi directionati impotriva
propriilor fosfolipide (parti din membrana celulara) sau a proteinelor
care se leaga de fosfolipide. Cele trei tipuri de anticorpi antifosfolipidici
mai bine cunoscute sunt anticorpii anticardiolipinici, anticorpii impotriva
B2 glicoproteina | si anticoagulantii de tip lupus. Anticorpii
antifosfolipidici pot fi prezenti la 50% dintre copiii cu LES, dar pot fi
intalniti si in alte boli autoimune, in diferite infectii, precum si la copii
sanatosi.

Acesti anticorpi cresc tendinta de coagulare a sangelui in vase si au fost
asociati cu unele boli: tromboze arteriale sau venoase, trombocitopenie
(scaderea numarului de trombocite sanguine), migrena, epilepsie,
livedo reticularis (leziune cutanata cu aspect marmorat). O localizare
comuna a coagularii este la nivelul creierului, unde poate duce la un
accident vascular cerebral. Alte localizari comune includ venele
picioarelor si rinichii. Sindromul antifosfolipidic este numele dat unei
boli in care apare tromboza la un pacient cu anticorpii antifosfolipidici
pozitivi.

Anticorpii antifosfolipidici sunt periculosi mai ales la gravide, deoarece
ei interfereaza cu functia placentei. Cheagurile de sange care se
formeaza in vasele placentei pot produce avort spontan, cresterea
insuficienta a fatului, pre-eclampsie (valori mari ale tensiunii arteriale in
timpul sarcinii), nastere prematura si nasterea unui fat mort. Unele
femei cu anticorpi antifosfolipidici pot ramane gravide cu dificultate.
Majoritatea copiilor cu anticorpi antifosfolipidici pozitivi nu vor prezenta
niciodata tromboze. Sunt inca in curs cercetari care sa stabileasca cel
mai bun tratament preventiv pentru acesti copii. in prezent, copiilor cu
anticorpi antifosfolipidici asociati unei boli autoimune li se recomanda
adesea doze mici de aspirina. Aspirina actioneaza asupra trombocitelor,
inhiband capacitatea lor de adeziune, si reducand capacitatea de
coagulare a sangelui. Adolescentilor cu anticorpi antifosfolipidici li se
recomanda sa evite factorii de risc suplimentari cum ar fi fumatul si
anticonceptionalele.

Cind diagnosticul de sindrom antifosfolipidic este stabilit (la copii cu
tromboze), principalul tratament consta in fluidificarea sangelui.
Aceasta se poate realiza prin administrarea de warfarina care este un
anticoagulant. Acest medicament trebuie luat zilnic si periodic sunt
necesare analize de sange care verifica daca tratamentul fluidifica
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sangele atat cat trebuie. Se poate, de asemenea, administra heparina
injectata sub piele si aspirina. Durata tratamentului cu anticoagulant
depinde foarte mult de severitatea afectiunii si tipul de coagulare a
sangelui.

Femeile cu anticorpi antifosfolipidici care prezinta avorturi repetate
necesita si ele tratament anticoagulant, dar nu cu warfarina deoarece
aceasta poate produce anomalii fetale daca este administrata pe durata
sarcinii. La aceste paciente tratamentul anticoagulant consta in
asocierea dintre aspirina si heparina. Pe durata sarcinii heparina se
administreaza zilnic, prin injectii subcutanate (sub piele). Cu utilizarea
acestor medicamente si supraveghere atenta de catre obstetrician,
circa 80% dintre aceste femei pot duce sarcina la bun sfarsit.

5. ANEXA 2. Lupus neonatal

Lupusul neonatal este o boala rara a fatului si nou-nascutului, produsa
prin trecerea auto-anticorpilor materni specifici prin placenta. Auto-
anticorpii specifici asociati cu lupusul neonatal sunt anticorpii anti-Ro si
anti-La. Acesti anticorpi sunt prezenti la circa o treime din pacientii cu
LES, dar multe mame cu acesti anticorpi nu vor naste copii cu lupus
neonatal. Pe de alta parte, lupusul neonatal poate apare la copii ale
caror mame nu au LES.

Lupusul neonatal este diferit de LES. in majoritatea cazurilor
simptomele lupusului neonatal dispar spontan pana la varsta de 3-6
luni, vindecarea producandu-se fara sechele. Cel mai frecvent simptom
este eruptia cutanata care apare la cateva zile sau saptamani de la
nastere, in special dupa expunerea la soare. Eruptia cutanata de lupus
neonatal este pasagera, si de obicei dispare fara cicatrici. Al doilea
simptom in ordinea frecventei este o hemograma anormala, care este
rareori o problema serioasa si tinde sa se rezolve dupa cateva
saptamani, fara niciun tratament.

Foarte rar apare o tulburare a ritmului cardiac cunoscuta sub numele de
"bloc congenital cardiac". Copilul care prezinta aceasta anomalie are un
puls anormal de slab. Aceasta anomalie este permanenta si poate fi
diagnosticata in saptamanile 15-25 de gestatie prin ecografia cardiaca
efectuata fatului. in unele cazuri, este posibil s& se trateze fatul inainte
de nastere. Dupa nastere, cea mai mare parte dintre copiii cu bloc
cardiac congenital necesita insertia unui stimulator cardiac. Daca o
mama are deja un copil cu bloc congenital, riscul de a avea un al doilea
copil cu aceeasi problema este estimat la 10-15%.
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Copiii cu lupus neonatal cresc si se dezvolta normal. Ei au doar o mica
sansa de a dezvolta LES pe durata vietii.
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