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1. STA JE TO SISTEMSKI ERITMESKI LIPUS

1.1 Kakva je to bolest?

Sistemski eritemski lupus (SEL) je hroni¢na, autoimuna bolest koja
moze da napadne razlicite organe, narocito kozu, zglobove, krv i
bubrege. "Hroni¢na" znaci da moze da traje dugo vremena.
"Autoimuna"- znaci da postoji poremecaj imunog sistema, koji umesto
da Stiti telo od bakterija i virusa, napada sopstvena tkiva bolesnika.
Naziv "sistemski eritemski lupus" potice iz ranog XX veka. "Sistemski"
znaci da napada mnoge organe. Rec "lupus" potice od latinske reci
"vuk" i odnosi se na karakteristicnu ospu u obliku leptira na licu, sto
podseca na bele Sare na glavi vuka. "Eritemski" na grckom jeziku znaci
crven i odnosi se na crvenilo kozne ospe.

1.2 Koliko je bolest cesta?

SEL je rasprostranjena Sirom sveta. Cini se da je bolest ¢e$éa kod dece
afro-americkog, Spanskog, azijskog i ¢isto ameri¢kog porekla. U Evropi
SEL se javlja kod oko 1 na 2500 osoba i oko 15% ovih bolesnika se
dijagnostikuje pre 18. godine zivota. PoCetak SEL je redak pre 5. godine
i neuobicajen pre adolescencije. Kada se bolest manifestuje pre 18.
godine, pedijatri koriste razliCite nazive .: pedijatrijski SEL, juvenilni SEL
i SEL u decCjem dobu. Najcesce oboljevaju zene u dobu kada mogu da
radaju (15-40 godina) . U toj grupi odnos Zzena i muskaraca je 9:1. Kod
mlade dece, pre puberteta, Cesce oboljeva muski pol i to 5 puta cesc¢e u
odnosu na Zenski pol.
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1.3 Koji su uzroci bolesti?

SEL nije zarazna bolest, to je autoimuna bolest, gde imuni sistem gubi
sposobnost da prepozna sopstvena tkiva i ¢elije. Tada imuni sistem
pravi gresku i stvara auto-antitela koja prepoznaju sopstvene Celije kao
strane i onda ih napadaju. Rezultat je autoimunska reakcija koja izaziva
zapaljenje odredjenih organa (zglobove, bubrege, koze itd.). "Upala"
znaci da zahvadeni delovi tela postaju topli, crveni, oteceni i ponekad
osetljivi. Ako su znaci upale dugotrajni, kao sto mogu biti kod SEL, moze
dodi do ostecenja tkiva i tada je njihova normalna funkcija umanjena.
Zato je cilj leCenja SEL smanjenje upalnog procesa.

Misli se da su razliCiti nasledni faktori rizika u kombinaciji sa slucajnim
ciniocima okoline odgovorni za poremecen imunski odgovor. Zna se da
SEL moze biti izazvan brojnim ciniocima ukljucujuci hormonsku
nestabilnost u pubertetu i faktore okoline kao Sto su izlaganje suncu,
neke virusne infekcije i odredeni lekovi (npr. izonijazid, hidralazin,
prokainamid i lekovi za leCenje epilepsije).

1.4 Da li je bolest nasledna?

SEL je moze pojavljivati kod vise Clanova porodice. Deca nasleduju
neke, joS nepoznate genetske Cinioce od svojih roditelja koji mogu da
povecaju sklonost za razvoj SEL. Njihovo prisustvo ne znaci obavezan
rizik za nastanak SEL, ali ova deca mogu biti podloznaa za nastanak
bolesti. Npr, identiCan blizanac nema vise od 50% rizika da oboli od SEL,
ako je drugi blizanac vec oboleo od SEL. Ne postoje genetska testiranja
pre rodjenja za odredjivanje rizika za razvoj SEL.

1.5 Da li pojava bolesti moze da se spreci?

SEL ne moze da se spreci, ali bolesno dete treba da izbegava kontakt sa
odredenim situacijama koje mogu da izazovu ponovnu aktivaciju bolesti
i da postaknu upalu (npr: izlaganje suncu bez upotrebe zastitnih krema,
neke virusne infekcije, stres, hormoni i odredeni lekovi).

1.6 Da li je bolest zarazna?
SEL nije zarazan i ne moze se preneti sa osobe na osobu kao druge
infekcije.
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1.7 Koji su glavni znaci bolesti?

Bolest obicno pocinje postepeno sa simptomima koji se pojavljuju u
periodu od nekoliko nedelja, meseci ili Cak godina. Nespecificne tegobe
kao umor i nelagodnost su naj¢esci pocetni simptomi SEL kod dece.
Mnoga deca sa SEL imaju povremeno ili stalno povisenu temperaturu,
gubitak telesne tezine i gubitak apetita.

Vremenom, mnoga deca razviju specificne simptome, koji su izazvani
upalom jednog ili vise organa. Cesto se javlja zahvatanje kozZe i sluznica
i mogu se manifestovati se kao kozna ospa razlicitog izgleda,
fotosenzitivnost (kada izlaganje suncu izaziva ospu) i ranice u
unutrasnjosti nosa ili ustne duplje. Tipicna "leptir" ospa preko nosa i
obraza javlja se kod 1/3 do 1/2 bolesne dece. Ponekad je prisutno
pojacano opadanje kose (alopecija) i promena boje koze na Sakama
prilikom izlaganja hladnodi (Rejnoov fenomen) kada najpre koza najpre
pobeli, pomodri i na kraju porcrveni. Mogu se javiti oteCeni i ukocCeni
epilepticki napadi i bolovi u grudima. Zahvacenost bubrega je u
odredenom stepenu prisutna kod vecine dece sa SEL i glavni je faktor
koji odreduje dugorocni ishod bolesti.

Najces¢i simptomi upale bubrega su visok krvni pritisak, prisustvo krvi i
povecana kolicina belancevina u mokradi i otoci narocito stopala, nogu i
oCnih kapaka.

1.8 Da li je bolest ista kod svakog deteta?

Simptomi SEL mogu Siroko da variraju od bolesnika do bolesnika.
Kombinacija simptoma i znakova bolesti moze da bude razlicita kod
svakog deteta. Svi prethodno opisani simptomi se mogu javiti ili na
pocCetku SEL, ili u bilo kom trenutku tokom bolesti. Redovno uzimanje
propisanih lekova je bitno za kontrolu simptoma SELa.

1.9 Da li se bolest kod dece razlikuje od bolesti kod odraslih?
SEL kod dece i adolescenata slican je SEL odraslih. Ipak, bolest kod
dece ima ozbiljniji tok u odnosu na odrasle bolesnike. Deca ¢eSce imaju
upalu bubrega i centralnog nervnog sistema u odnosu na odrasle
bolesnike.
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2. DIJAGNOZA | TERAPIJA

2.1 Kako se postavlja dijagnoza bolesti i kako se leci?

Dijagnoza SEL se zasniva na kombinaciji subjektivnih simptoma (poput
bola), objektivnih znakova (kao groznica) i rezultata laboratorijskih
testova krvi i urina, uz prethodno iskljucenje drugih bolesti. Da bi
pomogli razlikovanje SEL od ostalih bolesti, lekari Americkog Koledza za
reumatolgoiju (ACR) su sastavili listu od 11 kriterijuma koji pomazu u
postavljanju dijagnoze SEL.

Ovi kriterijumi predstavljaju neke od najcescéih simptoma/abnormalnosti
koji su primeceni kod bolesnika sa SEL. Da bi se postavila pravilna
dijagnoza SEL, bolesnik mora da ima najmanje 4 od 11 kriterijuma u bilo
kom trenutku od pocetka bolesti. Iskusni lekari mogu da postave
dijagnozu SEL i kada je prisutno manje od 4 kriterijuma.

"Leptir" ospa
To je crvena ospa koja se javlja na obrazima i prelazi preko korena
nosa.

Fotosenzitivnost

To je prekomerna kozna reakcija na suncevu svetlost. Do promena
obic¢no dolazi samo na kozi koja je izlozena suncu, dok je koza
prekrivena ode¢om postedena.

Diskoidni lupus

To je perutava, izdignuta ospa u obliku novcica koji se javlja na licu, kozi
glave, usima, grudima ili rukama. Kada se ove promene izleCe, mogu da
ostave oziljak. Diskoidne promene su ¢esc¢e kod crne dece nego u
ostalim rasnim grupama.

Ranice na sluzokozi
To su mala ostecenja koje se javljaju u ustima ili nosu. Obi¢no su
bezbolne, ali ranice u nosu mogu da izazovu krvarenje.

Artritis
To je upala zglobova koja se javlja kod vecine dece sa SEL i izaziva bol i
otok zglobova Saka, ruku, laktova, kolena i drugih zglobova. Bol moze
biti migratorni, sto znaci da se javlja naizmeni¢no u jednom pa u
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drugom zglobu, a moze da se javi na istom zglobu sa obe strane tela.
Artritis kod SEL obicno ne dovodi do trajnih oStec¢enja (deformacija).

Pleuritis
Pleuritis je upala pleure-plu¢ne maramice, a perikarditis je upala
perikarda,sréane maramice. Upala ovih osetljivih tkiva moze da izazove
nakupljanje teCnosti oko srca ili plu¢a. Pleuritis izaziva poseban tip bola
u grudima koji se pogorsava pri disanju.

Zahvacdenost bubrega

Upala bubrega je prisutna kod skoro sve dece sa SEL i krece se od
veoma blagog do veoma teskog oblika. U poCetku obi¢no nema
simptoma i moze se otkriti samo pomocu analize mokrace i testova
funkcije bubrega. Ukoliko je ostecenje bubrega ozbiljnije u mokradi su

Zahvacdenost centralnog nervnog sistema

Upala u CNS-u se ispoljava kao glavobolja, epilepti¢ni napadi i
neuropsihijatrijske manifestacije kao sto su teSko¢e u koncentraciji i
pamcdcenju, promene raspolozenja, depresija i psihoza (ozbiljno mentalno
stanje gde su proces razmisljanja i ponasanja poremeceni).

Poremedaji krvnih celija

Ove promene su izazvane autoantitelima koja napadaju krvne cCelije.
Proces unistavanja crvenih krvnih zrnaca (koja prenose kiseonik od
plu¢a do drugih delova tela) se zove hemoliza i moze da dovede do
hemoliticke anemije. Ovo unistavanje moze biti sporo i relativno blago,
ili moze biti veoma burno i moze ozbiljno da ugrozi zivot bolesnika.
Pad broja belih krvnih zrnaca se zove leukocitopenija i obi¢no nije
ozbiljno stanje kod SEL.

Pad broja trombocita se naziva trombocitopenija. Deca sa smanjenim
brojem trombocita mogu lako da dobiju modrice na kozi i da imaju
krvarenja iz razlicitih delova tela kao Sto su organi za varenje, mokracni
organi, materica ili mozak.

Imunoloski poremecdaji

Imunoloski poremecaji se odnose na autoantitela koja se nalaze u krvi i
ukazuju na SEL:

a) Prisustvo antifosfolipidnih antitela (dodatak 1)
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b) Antitela na dezoksiribonukleinsku kiselinu- anti DNK antitela, su
autoantitela uperena protiv genetskog materijala u €eliji. Prvobitno su
pronadena kod SEL. Ovaj test se Cesto ponavlja, zato Sto se Cini da se
broj anti DNK antitela povecava kada je SEL aktivan. Test moze da
pomogne lekaru da proceni stepen aktivnosti bolesti.

c) Anti-Sm antitela su nazvana po prvoj bolesnici u Cijoj su krvi bila
pronadena (njeno prezime je Smit). Ova autoantitela se iskljuCivo nalaze
kod SEL i korisna su za potvrdu dijagnoze.

Antinukleusna antitela (ANA)

To su antitela usmerena protiv proteina celijskog jedra. Ona se nalaze u
krvi skoro svih bolesnika sa SEL. Ipak, pozitivan ANA test sam po sebi,
nije dokaz da bolest postoji. Test moze biti pozitivan kod drugih bolesti,
osim SEL i moze biti Cak blago pozitivan i kod oko 5% zdrave dece.

2.2 Kakav je znacaj testova?

Laboratorijski testovi mogu da pomognu u postavljanju dijagnoze SEL i
pri proceni da li je i koji unutrasnji organ zahvacen. Redovna kontrolni
testovi krvi i mokrace su vazni za pracenje aktivnosti i tezine bolesti,
kao i za procenu efikasnosti lekova. Postoji nekoliko laboratorijskih
testova koji su neophodni za dijagnozu SEL i odluku o nacinu leCenja,
kao i procenu da li su lekovi delotvorni u kontroli inflamacije.

Uobicajeni testovi: koji ukazuju na prisustvo sistemske bolesti sa
zahvatanjem viSe organa. Sedimentacija (SE) i reaktivni protein- C (CRP)
su poviseni kod upale. CRP moze biti i normalan kod SEL, dok je SE
obicno povisena. Povecani CRP moze da ukaze na prisustvo infekcije.
Kompletna krvna slika moze da otkrije malokrvnost i smanjen broj
trombocita i belih krvnih Celija. Elektroforeza proteina moze pokazati
povecanje pojedinih frakcija belancevina kao Sto su gama-globulini (koji
su prisutni kada je prisutna upala i povecana produkcija antitela).
Albumin u serumu: snizeni nivoi mogu ukazivati na zahvacenost
bubrega. Rutinske biohemijske analize mogu da otkriju zahvacenost
bubrega (povecanje uree i kreatinina, promene u koncentraciji
elektrolita), poremecdaj funkcije jetre i povisene misi¢ne enzime, ukoliko
postoji upala u misi¢ima. Funkcija jetre i odredjivanje misi¢nih enzima:

-----

povisen. Analiza mokrace je veoma vazna u vreme postavljanja
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dijagnoze SEL i tokom trajanja i pra¢enja bolesti da bi se utvrdio stepen
zahvacenosti bubrega. Prisustvo crvenih krvnih zrnaca ili prisustvo
povecane koliCine proteina u mokradi ukazuju da postoji bubrezno
oboljenje. Ponekad je neophodno da se uradi laboratorijska analiza iz
mokrace koja se skuplja 24 Casa. Na ovaj nacin moze rano da se otkrije
oboljenje bubrega. Laboratorijski testovi koji mere nivoe komplementa u
krvi, koji predstavlja deo urodenog imunog sistema. Odredene
komponente komplementa su proteini (C3 i C4) mogu biti potroSeni u
imunoloskim reakcijama i nizak nivo ovih proteina oznacava prisustvo
aktivne bolesti, narocito bolesti bubrega. Danas su dostupni mnogi
drugi testovi kojima se prati efekat SEL na razli¢ite organe. Cesto je
neophodno da se uradi biopsija bubrega. Taj postupak podrazumeva
uzimanje isecka bubreznog tkiva koje se posmatra i analizira pod
mikroskopom. Biopsija bubrega pruza znacajne informacije o vrsti,
stepenu i duzini trajanja oStecenja i veoma je korisna u izboru pravog
lecenja. Biopsija koze moze ponekad da pomogne u postavljanju
dijagnoze koznog vaskulitisa, diskoidnog lupusa ili pak drugih vrste
koznih ospi. Ostali testovi ukljuCuju: rendgenski snimak grudnog kosa
(srce i plu¢a), elektrokardiogram i ultrazvucni pregled srca, ispitivanje
plu¢ne funkcije, elektroencefalografiju (EEG), magnetnu rezonanciju
(MR), ili druga ispitivanja centralnog nervnog sistema, kao i biopsije
razlicitih tkiva.

2.3 Da li bolest moze da se ledi / izlecCi?

Za sada nema specificnog leka za SEL. LeCenje je usmereno ka
smirivanju procesa zapaljenja i spreCavanju komplikacija bolesti i
trajnog osStecenja tkiva i organa. Kada se prvi put postavi dijagnoza SEL,
on je obi¢no veoma aktivan. U ovom stadijumu bolest obi¢no zahteva
visoke doze lekova da bi se uspostavila kontrola i sprecilo oStecenje
organa. Kod mnoge dece, leCenje sprecava Sirenje SEL i dovodi do
smirivanja bolesti. Kada se postigne kontrola bolesti doza lekova se
smanjuje ili lekovi mogu i da se potpuno iskljuce.

2.4 Kako se bolest leci?

Zvanic¢no ne postoje lekovi za leCenje SEL u dece. Vedina simptoma SEL
su posledica zapaljenja i zato je leCenje usmereno ka smirivanju upale.
Postoji pet grupa lekova koji se koriste u lecenju dece sa SEL:
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Nesteroidni anti-zapaljenski lekovi (NSAIL)

NSAIL kao ibuprofen ili naproksen se koriste za smirivanje bola kod
artritisa. Obicno se propisuju samo za kratko vreme, sa savetom da se
doza smanji kada se artritis smiri. Postoje razliciti lekovi u ovoj grupi,
uklju€ujucdi i aspirin. Aspirin se danas retko primenjuje zbog svog
antizapaljenskog efekta, ali se Siroko upotrebljava kod dece sa
povisenim antifosfolipidnim antitelima da bi se sprecilo zgruSavanje
krvi.

Antimalarijski lekovi

Lekovi kao hidroksihlorokvin, su veoma korisni u leCenju koznih
promena koje su osetljive na sunce, kao sto su diskodni ili subakutni
oblici. Mogu proc¢i meseci pre nego sto ovi lekovi pokazu blagotvoran
efekat. Kad se na vreme zapocCne sa terapijom ovim lekovima, smanjuje
se rizik od pogorSanja bolesti, postize se bolja kontrola bubrezne bolesti
i smanjuje rizik ostecenja kardiovaskularnog i drugih organskih sistema.
Veza izmedu SEL i malarije nije poznata. Hidroksihlorokvin pomaze
regulaciji imunog sistema kod pacijenata sa SEL, koji je takode veoma
bitan kod osoba sa malarijom.

Glikokortikosteroidi

Glikokortikosteroidi, kao prednizon ili prednisolon se koriste za
ublazavanje upale i suzbijanja prekomerne aktivnosti imunskog sistema.
Oni su osnovni lekovi za SEL. Kod blaze forme bolesti, kortikosteroidi i
antimalarici mogu biti dovoljna terapija. Kod prisustva ozbiljnijih
simptoma sa zahvatanjem bubrega i drugih unutrasnjih organa,
kortikosteroidi i antimalarici se koriste u kombinaciji sa
imunosupresivnim lekovima. Pocetna kontrola bolesti se obi¢no ne
moze postic¢i bez svakodnevnog davanja glikokortikosteroida u periodu
od nekoliko nedelja ili meseci, a vecina dece zahteva ove lekove vise
godina. PocCetna doza glikokortikosteroida i uCestalost njivove primene
zavise od tezine bolesti i vrste organa koji su zahvaceni upalom. Velike
doze glikokortikosteroida oralno ili intravenski se obi¢no upotrebljavaju
za leCenje ozbiljne hemoliticke anemije, bolesti centralnog nervnog
sistema i ozbiljnijeg bubreznog oboljenja. Deca se bolje i krepkije
osecaju vec nakon nekoliko dana od pocetka primene
glikokortikosteroida. Posto su pocCetne manifestacije bolesti stavljene
pod kontrolu, doza glikokortikosteroida se smanjuje do najmanjeg
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moguceg nivoa koji ¢e odrzavati dobro opste stanje deteta. Smanjivanje
doze glikokortikosteroida mora biti postepeno, uz Ceste kontrole kako bi
bili sigurni da je klini¢ka i laboratorijska aktivnost bolesti smirena.
Ponekad adolescenti dodu u iskusenje da prestanu sa uzimanjem
glikokortikosteroida ili da smanje ili povecaju dozu samoinicijativno.
Mozda su optereceni nezeljenim efektima ili se mozda osecaju bolje ili
gore. Vazno je da deca i njihovi roditelji shvate kao deluju
glikokortikosteroidi i zasto je prestanak uzimanja ili promena doze leka
bez lekarskog nadzora opasno. Odredeni glikokortikosteroidi (kortizon)
se normalno proizvode u telu. Kada se leCenje zapocne, telo odgovara
tako Sto zaustavlja proizvodnju sopstvenog kortizona, pa nadbubrezne
Zlezde koje ga proizvode smanjuju produkciju ovog hormona.

Ako se kortikosteroidi uzimaju kroz duzi vremenski period i onda se
iznenada prestane sa uzimanjem, telo mozda nece biti u mogucnosti da
zapocne ponovo da proizvodi dovoljno kortizona neko vreme. Rezultat
moze biti po zivot opasan nedostatak kortizona (adrenalinska
insuficijencija). Pored toga, prebrzo smanjivanje doze
glikokortikosteroida moze da dovede do ponovnog rasplamsavanja
bolesti.

Nebioloski lekovi koji menjaju tok bolesti (hemijski)

U ove lekove se ubrajaju azatioprin, metotreksat, mikofenolat mofetil i
ciklofosfamid. Oni deluju na drugaciji nacin od glikokortikosteroidnih
lekova i suzbijaju zapaljenje. Ovi lekovi se koriste kada
glikokortikosteroidi sami nisu u mogucnosti da kontroliSu SEL i pomazu
da se smanji dnevna doza kortikosteroida kako bi se suzbili nezeljeni
efekti.

Mikofenolat mofetil i azatioprin se daju kao tablete. Intravenska pulsna
terapija ciklofosfamidom se koristi kod dece sa ozbiljnim zahvatom
centralnog nervnog sistema. Metotreksat se daje u obliku tablet ili
potkoznih injekcija.

Bioloski lekovi

BioloSki lekovi sadrze supstance koje blokiraju proizvodnju auto-antitela
ili efekte specificnih molekula. Jedan od ovih lekova je rituksimab koji se
uglavnom koristi kada nema odgovora na primenu standardnih
terapijskih mera. Belimumab je bioloski lek usmeren na antitela koje
produkuju B ¢elije i odobren je za leCenje odraslih bolesnika sa SEL.
Uopsteno, njihova upotreba kod dece sa SEL je joS eksperimentalna.
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Istrazivanje na polju autoimunskih bolesti, a narocito SEL je veoma
intenzivno. Cilj u buduénosti je da se utvrde specificni mehanizmi
zapaljenja i autoimuniteta i da se bolje odredi nacin leCenja bez
potiskivanja celog imunskog sistema. Trenutno su u toku mnoge
klinicke studiju koje se odnose na SEL. One ukljucuju testiranja novih
terapija i istrazivanje ka boljem razumevanju razlicitih aspekata decjeg
SEL. Ova istrazivanja Cine buduénost dece sa SEL znatno svetlijom.

2.5 Koji su nezeljeni efekti lekova?

Lekovi koji se koriste u leCenju SEL su veoma efikasni, ali mogu da
izazovu razlicite nezeljene efekte (za detaljan opis nezeljenih efekata
pogledati deo o terapiji lekovima).

NSAIL mogu da izazovu nezeljene efekte kao Sto su stomacna
nelagodnost (treba da se uzimaju posle obroka), pojavu modrica i retko
promene u funkciji bubrega ili jetre. Antimalarijski lekovi mogu da
izazovu promene na mreznjaci oka i zato bolesnici treba redovno da se
kontroliSu kod oftalmologa.

Glikokortikosteroidi mogu da izazovu Sirok spektar kako kratkorocnih,
tako i dugorocnih nezeljenih efekata. Rizici od ovih nezeljenih efekata
se povecavaju kada se primenjuju velike doze glikokortikosteroida i
kada se oni koriste kroz duzi vremenski period. Glavni nezeljeni efekti
glikokortikosteroida su: Promene u fizickom izgledu (povecanje tezine,
naduveni obrazi, prekomerna maljavost, kozne promene sa ljubicastim
strijama, akne i sklonost pojavi modrica). Povecanje tezine se moze
kontrolisati niskokaloricnom dijetom i vezbanjem. Povecani rizik od
infekcija, narocito od tuberkuloze i ov¢jih boginja. Dete koje uzima
glikokortikosteroide i bilo je izlozeno ovcjim boginjama treba Sto pre da
se javi lekaru. Trenutna zastita protiv ov¢jih boginja se moze postidi
davanjem specificnih antitela (pasivna imunizacija). Stomacni problemi
kao dispepsija (lose varenje) ili gorusica. Ovi problemi zahtevaju lekove
koji se daju kod Cira- antiulkusni lekovi. Zastoj u rastu Manje ucestali
nezeljeni efekti podrazumevaju: Povisen krvni pritisak Slabost misica
(deca mogu imati poteskoca u penjanju uz stepenice ili ustajanju sa
stolice) Poremecaji u metabolizmu Secera, narocito ako postoji nasledna
sklonost za secernu bolest Promene u raspolozenju ukljucujuci depresiju
i Ceste promene raspolozenja. OCni problemi kao zamucenost oCnog
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soCiva (katarakta) i glaukom. Krhkost kostiju (osteoporoza)- Ovo
nezenjeno dejstvo moze se umanjiti vezbanjem, uzimanjem hrane
bogate kalcijumom i uzimanjem dodatnih kolic¢ina kalcijuma i vitamina
D. Sa ovim preventivnim merama treba poceti ¢im pocCne leCenje
glikokortikosteroidima u velikim dozama. Vazno je spomenuti da se
veclina nezeljenih efekata glikokortikosteroida moze izgubiti i da ¢e
nestati kada se doza smaniji ili se prekine sa lekom.

Lekovi koji menjaju tok bolesti (Bioloski i ne -bioloski) mogu dovesti do
nezeljenih efekata koji mogu biti vrlo ozbiljni.

2.6 Koliko dugo treba da traje leCenje?

LeCenje treba da traje onoliko koliko traje i bolest. Opste je prihvadeno
da se kod vecine dece sa SEL glikokortikosteroidi u prvih godinu dana
mogu vrlo tedko iskljuditi iz terapije. Cak i dugoro¢no odrzavanje
terapije malom dozom glikokortikosteroida moze da smaniji sklonost ka
rasplamsavanju bolesti i da drzi bolest pod kontrolom. Za mnoge
bolesnike korisnije je da budu na malim dozama glikokortikosteroida
nego da se izloze riziku od ponovnog rasbuktavanja upale.

2.7 Da li se preporucuju nekonvencionalni/dopunski oblici
lecenja?

Danas se bolesnicima predlazu mnoge nekonvencionalne terapije i to
moze da zbuni bolesnika i porodicu. Treba pazljivo razmisliti o riziku i
koristi od primene ove terapije posto je malo dokaza o efikasnosti, dok
moze znacajno da kosta finansijski porodicu . Ako hocdete da poCnete sa
nekonvencionalnom terapijom, konsultujte se prvo sa decijim
reumatologom. Vecina lekara se nece protiviti neCemu bezopasnom,
pod uslovom da se vi takode pridrzavate njihovih saveta. Veoma je
vazno da se ne prestane sa uzimanjem lekova koje je lekar propisao.
Kada su lekovi potrebni da bi se bolest drzala pod kontrolom, veoma je
opasno prestati sa njihovim uzimanjem ukoliko je bolest jos aktivna.
Molim vas da konsultujete Vaseg lekara za sve nedoumice koje imate
vezano za lecCenje SEL.

2.8 Koja je vrsta periodicnih kontrola neophodna?
Ceste kontrole su vazne, jer se mnoga stanja koja se mogu razviti kod
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SEL, mogu spreciti ili lakse leciti ako se rano otkriju. Deca sa SEL treba
da imaju redovne kontrole na 3 meseca. Po potrebi, traze se
konsultacije sa drugim specijalistama: za kozu-deciji dermatolog, bolesti
krvi -deciji hematolog ili bolesti bubrega -deciji nefrolog. Socijalni
radnici, psiholozi, nutriocinisti i drugi zdravstveni stru¢njaci takode su
uklju€eni u brigu o deci sa SEL.

Deca sa SEL treba da imaju redovne provere krvnog pritiska, analize
mokrace, kompletne analize krvi, analize Secera u krvi, testove
koagulacije i provere nivoa komplementa i DNK antitela. Periodicni
testovi krvi su takode obavezni tokom lecenja imunosupresivnim
lekovima da bi bilo sigurno da se broj krvnih zrnaca koje proizvodi
koStana srz, nec¢e smanijiti preterano.

2.9 Koliko ¢e bolest dugo da traje?

Kao sto je ve¢ spomenuto, ne postoji specificna terapija za SEL. KliniCki
znaci i simptomi bolesti se mogu umanijiti ili nestati ukoliko se propisana
terapija uzima redovno. Neredovno uzimanje lekova, infekcija, stres,
izlaganje suncu, mogu biti provocirajudi faktori koji vode ka pogorsanju
bolesti. Veoma je teSko i ne postoji nacin da se predvidi kakav ¢e tok
imati bolest.

2.10 Kakav je dugorocna prognoza bolesti?

Ishod SEL se dramaticno poboljSava ranom i dugotrajnom primenom
hidroksihlorokvina, glikokortikosteroida i lekova koji menjajuu tok
bolesti. Mnogi bolesnici Cija je bolest pocCela u detinjstvu ¢e biti veoma
dobro. Ipak, bolest moze biti ozbiljna i opasna po zivot i moze da ostane
aktivna tokom adolesencije i u odraslo doba.

Prognoza SEL u detinjstvu zavisi od stepena upale unutrasnjih organa.
Deca sa ozbiljnom boles¢u bubrega ili centralnog nervnog sistema
zahtevaju agresivno leCenje. Nasuprot tome, blaga ospa i artritis se lako
mogu kontrolisati. Ipak se ne moze predvideti prognoza za svako
pojedinacno dete.

2.11. Da li je mogud potpuni oporavak?
Bolest, se najcesée smiruje i prelazi u remisiju (odsustvo svih znakova i
simptoma SEL) ako se dijagnoza rano postavi i leCi adekvatno u ranom
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stadijumu. Ipak, kao Sto je pomenuto, SEL je nepredvidiva, hroni¢na
bolest i deca sa dijagnozom SEL treba da ostanu pod stalnim
medicinskim nadzorom i da nastave leCenje. Kada obolelo dete odraste,
dalje pracenje i leCenje preuzima reumatolog za odrasle.

3. SVAKODNEVNI ZIVOT

3.1 Kako bolest moze da utice na svakodnevni zivot deteta i
njegove porodice?

Kada se zapocCne leCenje bolesnici mogu da vode prilicno normalan
zivot. Jedini izuzetak je izlaganje prekomernoj suncevoj svetlosti/UV
svetlu u no¢nim klubovima, koje moze da izazove ili pogorSa SEL. Dete
sa SEL mozda nece modi da ide na plazu tokom dana ili da sedi na
suncu pored bazena. Krema za suCanje sa zastitnim faktorom 40 ili
jacim je obavezna. Deca od 10 godina i starija treba postepeno da
preuzimaju sve vecu brigu oko uzimanja lekova i brige o sebi. Deca i
njihovi roditelji treba da budu svesni simptoma SEL da bi mogli da
prepoznaju moguce pogorsanje. Odredeni simptomi, kao hroni¢an umor
i bezvoljnost, mogu trajati nekoliko meseci posto se bolest smirila.
Redovno vezbanje je vazno za odrzavanje dobre telesne tezine,
strukture kostiju i kondicije.

3.2 Da li dete moze da pohada skolu?

Deca sa SEL mogu i treba da pohadaju skolu, osim tokom perioda
ozbiljne aktivnosti bolesti. Ako ne postoje komplikacije centralnog
nervnog sistema, SEL uopste ne remeti sposobnost deteta da uci i misli.
Kao komplikacije centralnog nervnog sistema mogu se javiti teSkoce u
koncentraciji i pamcenju, glavobolje i promene u raspolozenju. U ovim
sluCajevima obrazovni planovi moraju biti prilagodeni. Uopste, dete
treba hrabriti da uCestvuje u odgovaraju¢im vannastavnim
aktivnostima, koliko god to bolest dozvoljava. Medutim, treba obavestiti
nastavnike o dijagnozi SEL kako bi detetov boravak u skoli bio laksi i
kako bi se tokom aktivne faze bolesti uslovi mogli prilagoditi detetu, jer
bolovi u zglobovima i drugim delovima tela mogu da uticu na ucenje.

3.3 Da li dete moze da se bavi sportom?
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Zabrane za opste aktivnosti nisu neophodne ni pozeljne. Tokom
mirovanja bolesti treba podsticati dete da redovno vezba. Preporucuju
se Setanje, plivanje, voznja bicikla i druge aerobne aktivnosti. Za
boravak u prirodi se savetuju odgovarajuca odeca koja stiti od sunca,
kreme za suncanje sa visokom zastitnim faktorom i izbegavanje
izlaganju suncu tokom sati kada je najjace. Treba izbegavati vezbanje
do tacke iznemoglosti. Kada je bolest aktivna treba prekinuti vezbanije.

3.4 Kakva se ishrana preporucuje?

Ne postoji specijalna dijeta koja moze da izleCi SEL. Deca sa SEL treba
da imaju zdravu, izbalansiranu ishranu. Ako uzimaju kortikosteroide,
trebalo bi da jedu manje slanu hranu da bi sprecili pojavu povisenog
krvnog pritiska i manje slatku hranu da bi sprecili povecanje telesne
tezine i pojavu Secerne bolesti. Uz to, njihovu ishranu treba dopuniti
kalcijumom i vitaminom D kako bi se sprecila osteoporoza. Ni za jedan
drugi vitamin nije dokazano da je koristan u SEL.

3.5 Da li klima utice na tok bolesti?

Dobro je poznato da izlaganje suncCevoj svetlosti moze da izazove razvoj
novih koznih promena i moze da dovede do razbuktavanja aktivnosti
bolesti. Da bi se sprecio ovaj problem, preporucuje se upotreba
preparata za suncanje sa visokim zastitnim faktorom na svim izlozenim
delovima tela, uvek kada je dete napolju. Zapamtite da preparate za
suncanje nanesete najmanje 30 minuta pre izlaska da bi prodrli u kozu i
upili se. Tokom suncanih dana, preparati se moraju ponovo nanositi
svaka 3 sata. Neki preparati su vodootporni, ali se savetuje ponovno
nanosSenje posle kupanja ili plivanja. Takode je vazno nositi odecu sa
dugim rukavima i SeSire sa Sirokim obodom, kada je dete napolju na
suncu, ¢ak i u oblacnim danima, jer UV zraci lako mogu da se probiju
kroz oblake. Neka deca sa SEL mogu da oseta tegobe posto su bili
izlozeni UV zracima iz fluorescentnih ili halogenih sijalica il
kompjuterskih monitora. Ekrani sa UV filterima su korisni za decu koja
imaju probleme kada koriste monitore.

3.6 Moze li dete da se vakcinise?
Rizik od infekcije je povecdan kod dece sa SEL i spreCavanje infekcije
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vakcinacijom je narocito vazno. Ako je moguce, dete treba da se drzi
redovnog kalendara imunizacije. Ipak postoji par izuzetaka: deca sa
teskom, aktivnom bolesc¢u ne treba da primaju nikakvu imunizaciju,
deca na imunosupresivnoj terapiji i kortikosteroidima ne treba da
primaju zive vakcine (npr: vakcinu protiv malih boginja, zauski i rubeole,
oralnu vakcinu protiv decje paralize i vakcinu protiv ov¢jih boginja).
Oralna vakcina protiv decje paralize je takode kontraidikovana kod
Clanova porodice koji zive sa detetom na imunosupresivnoj terapiji.
Vakcina protiv pneumokoka, meningokoka i godiSnje vakcine protiv
gripa se preporucuju kod dece sa SLE i smanjenom funkcijom slezine.
Vakcina protiv humanog papiloma virusa decCaka i devojcica u
adolescenciji se preporucuje.

Treba imati u vidu da je deci oboleloj od SEL vakcinacija potrebna cesSce
jer se Cini da zastita kod ove dece traje krace.

3.7 Kakav je savet u vezi sa seksualnim zivotom, trudnocom i
zastitom od trudnoce?

Adolescenti mogu imati zdrav seksualni zivot. Medutim, seksualno
aktivni adolescent koji se leCe lekovima koji menjaju tok bolesti ili sa
aktivnom boleS¢u moraju da koriste kontraceptivna sredstva. Trudnocu
treba planirati. Odredeni lekovi za leCenje poviSenog krvnog pritiska i
lekovi koji menjaju tok bolesti mogu da osStete fetus. Vedina zena sa SEL
moze imati bezbednu trudnocu i roditi zdravu bebu. Idealno vreme za
trudnoc¢u bi bilo kada je bolest u mirovanju. Zene sa SEL mogu da imaju
teskoce da zatrudne zbog aktivnosti bolesti ili lekova. SEL je takode
povezan sa vecim rizikom za novorodenacki lupus (dodatak 2). Smatra
se da su Zzene sa povecanim antifosfolipidnim antitelima (dodatak 1)
izlozene visokom riziku od patoloske trudnode.

Trudnoca sama po sebi moze da pogorSa simptome ili da rasplamsa
bolest, pa zato sve trudnice sa SEL moraju pazljivo da se prate od
strane akusera koji je upoznat sa visokorizicnom trudnoc¢om i koji treba
blisko da saraduje sa reumatologom.

Najbezbedniji oblik kontracepcije kod bolesnika sa SEL su metode
prepreke: (kondomi ili dijafragme) i spermicidne supstance. Sistemski
kontraceptivni koji sadrze samo progesterone su prihvatljivi, kao i
medicinska sredstva za intauterinu primenu. Kontraceptivne pilule sa
estrogenom mogu da povecaiju rizik od rasplamsavanja SEL.
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4. DODATAK 1. Antifosfolipidna antitela.

Antifosfolipidna antitela su autoantitetla uperena protiv sopstvenih
fosfolipida (delova Celijske membrane) ili proteina koji se nose
fosfolipide. Dva najpoznatija antifosfolipidna antitela su
antikardiolipinska antitela i lupusni antikoagulans. Antifosfolipidna
antitela se mogu naci kod 50% dece sa SEL, ali se takode srecu i kod
nekih drugih autoimunskih bolesti.

Ova antitela pojaCavaju zgrusavanje krvi u krvnim sudovima i povezuju
se sa nekoliko manifestacija ukljuCujuci trombozu arterija i/ili vena,
smanjen broj trombocita (trombocitopenija), migrenozne glavobolje,
epilepsiju i crvenkasto prosaranu kozu (livedo reticularis). Uobicajeno
mesto zgruSavanja krvi deSava se u krvnim sudovima je mozak, sto
moze dovesti do mozdanog udara. Ostala uobiCajena mesta
zgruSavanja ukljucuju vene koze i bubrege. Antifosfilipidni sindrom je
ime za bolest u kojoj je tromboza udruzena sa pozitivhim testom na
antifosfolipidna antitela.

Antifosfolipidna antitela su posebno vazna kod trudnica, jer ona mogu
da remete funkciju placente (posteljice). Krvni ugrusci koji se rastvaraju
u krvnim sudovima posteljice mogu da izazovu prevremeni pobacaj
(spontani abortus), slabo razvijanje ploda, preeklampsiju (visok krvni
pritisak tokom trudnoce) i mrtvorodenost. Neke Zzene sa
antifosfolipidnim antitelima mogu imati problema da zatrudne.

Vedina dece sa pozitivnim antifosfolipidnim antitelima nikada nisu imala
trombozu. Trenutno se sprovode istrazivanja o najboljem preventivhom
leCenju za takvu decu. Danas se deci sa pozitivnim antifosfolipidnim
antitelima i smirenom autoimunskom boles¢u daju male doze aspirina.
Aspirin deluje na trombocite da smanje njihovo slepljivanje, Ccime
smanjuje sposobnost krvi da se zgrusa. Kompletno lecenje adolescenata
sa antifosfolipidnim antitelima podrazumeva i izbegavanje faktora rizika
kao su pusenje i oralni kontraceptivni preparati.

Kada se postavi dijagnoza antifosfolipidnog sindroma (kod dece posle
tromboze) osnovno lecenje je da se krv razredi. To se obicno postize
tabletom koja se zove varfarin, koji je antikoagulans. Uzima se svaki
dan i potrebni su redovni testovi krvi da bi se utvrdilo da varfarin
proreduje krv do trazenog nivoa. Postoji i moguénost primanja heparina
potkozno i uzimanje aspirina. Duzina antikoagulacione terapije usko
zavisi od ozbiljnosti poremecaja i vrste zgruSavanja krvi.

Zene sa antifosfolipidnim antitelima koje imaju ponavljane pobacaje
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mogu se takode lediti, ali ne varfarinom, jer on moze da izazove
nenormalnosti ploda ako se daje tokom trudnoce. LeCenje trudnica sa
antifosfolipidnim antitelima sprovodi se aspirinom i heparinom. Heparin
treba da se daje tokom trudnoce svakodnevno u obliku injekcija pod
kozu. Primenom ovih lekova i pazljivim nadzorom akusSera, kod oko 80%
zena trudnoca moze biti uspesna.

5. DODATAK 2. Novorodenacki lupus

Novorodenacki (neonatalni) lupus je retka bolest ploda il
novorodenceta koja nastaje zbog prolaska specifi¢nih materinskih
autoantitela kroz posteljicu (transplacentarno). Specificna autoantitela
povezana sa novorodenackim lupusom su poznata kao anti Ro i anti La
antitela. Ova antitela su prisutna kod oko jedne trecine bolesnika sa
SEL, ali mnoge majke sa ovim antitelima ne radaju decu sa
novorodenackim lupusom. Sa druge strane, novorodenacki lupus se
moze javiti i kod dece Cije majke nemaju SEL.

Novorodenacki lupus je razlicit od SEL. U vedcini slucCajeva bolest nestaje
spontano izmedu 3-6. meseca zivota, ne ostavljajudi nikakve posledice.
Najcesci simptom je ospa koja se pojavljuje nekoliko dana ili nedelja
posle rodenja, narocito posle izlaganja suncu. Ospa kod
novorodenackog lupusa je prolazana i obi¢no ne ostavlja oziljke. Drugi
najcesdi simptom je poremecaj u broju krvnih celija koji je retko ozbiljan
i prolazi za nekoliko nedelja bez lecenja.

Vrlo retko se javlja poseban oblik poremecaja sr¢anog ritma poznat kao
urodeni srcani blok. Njega odlikuje nenormalno usporen srcani rad. Ova
nenormalnost je stalna i obi¢no se dijagnoza postavlja izmedu 15-25.
nedelje trudnoce putem fetalnog ultrazvucnog pregleda srca. U nekim
slucajevima moguce je ovo stanje leceiti i kod nerodene bebe. Posle
rodenja mnogo dece sa urodenim sr¢anim blokom zahteva ugradnju
pejs mejkera. Ako je majka vec imala jedno dete sa urodenim sréanim
blokom postoji rizik od priblizno 10-15% da ¢e i drugo dete imati isti
problem.

Deca sa novorodenackim lupusom rastu i razvijaju se normalno. Ona
imaju samo malu Sansu da u kasnijem zivotu razviju SEL.
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