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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 novci¢a 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
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ostalim rasnim grupama.

Ranice na sluzokozi
To su mala ostecenja koje se javljaju u ustima ili nosu. Obicno 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
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,srCane 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.

Zahvacenost 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

Zahvacenost centralnog nervnog sistema

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

Poremecaji krvnih celija

Ove promene su izazvane autoantitelima koja napadaju krvne celije.
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
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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)

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 ¢ak 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
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trombocita i belih krvnih Celija. Elektroforeza proteina moze pokazati
povecanje pojedinih frakcija belancCevina 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), poremedaj funkcije jetre i povisene misi¢ne enzime, ukoliko
postoji upala u misSi¢ima. Funkcija jetre i odredjivanje misi¢nih enzima:
povisen. Analiza mokrace je veoma vazna u vreme postavljanja
dijagnoze SEL i tokom trajanja i pracenja bolesti da bi se utvrdio stepen
zahvacenosti bubrega. Prisustvo crvenih krvnih zrnaca ili prisustvo
povecane kolic¢ine 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 / izleci?

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

2.4 Kako se bolest leci?

Zvanicno ne postoje lekovi za leCenje SEL u dece. Vecina 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:

Nesteroidni anti-zapaljenski lekovi (NSAIL)

NSAIL kao ibuprofen ili naproksen se koriste za smirivanje bola kod
artritisa. Obic¢no se propisuju samo za kratko vreme, sa savetom da se
doza smanji kada se artritis smiri. Postoje razliciti lekovi u ovoj grupi,
ukljuCujudi 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 obicno ne
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moze postici bez svakodnevnog davanja glikokortikosteroida u periodu
od nekoliko nedelja ili meseci, a vecdina 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
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 moguc¢nosti 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
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centralnog nervnog sistema. Metotreksat se daje u obliku tablet il
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 lecCenje odraslih bolesnika sa SEL.
Uopsteno, njihova upotreba kod dece sa SEL je joS eksperimentalna.
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 buduc¢nost 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 (povedanje tezine,
naduveni obrazi, prekomerna maljavost, kozne promene sa ljubicastim
strijama, akne i sklonost pojavi modrica). Povedanje tezine se moze
kontrolisati niskokaloricnom dijetom i vezbanjem. Povecani rizik od
infekcija, narocito od tuberkuloze i ov¢jih boginja. Dete koje uzima
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glikokortikosteroide i bilo je izlozeno ovcjim boginjama treba Sto pre da
se javi lekaru. Trenutna zastita protiv ov¢jih boginja se moze postiéi
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 misi¢a
(deca mogu imati poteskoca u penjanju uz stepenice ili ustajanju sa
stolice) Poremecaji u metabolizmu Sedera, narocito ako postoji nasledna
sklonost za secernu bolest Promene u raspolozenju ukljucujuci depresiju
i Ceste promene raspolozenja. OCni problemi kao zamucenost ocnog
sociva (katarakta) i glaukom. Krhkost kostiju (osteoporoza)- Ovo
nezenjeno dejstvo moze se umanjiti vezbanjem, uzimanjem hrane
bogate kalcijumom i uzimanjem dodatnih koli¢ina kalcijuma i vitamina
D. Sa ovim preventivhim merama treba poceti ¢im pocCne leCenje
glikokortikosteroidima u velikim dozama. Vazno je spomenuti da se
vecina 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 teko iskljuditi iz terapije. Cak i dugoro¢no odrzavanje
terapije malom dozom glikokortikosteroida moze da smanji 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 kosSta finansijski porodicu . Ako hocdete da pocnete sa
nekonvencionalnom terapijom, konsultujte se prvo sa decijim
reumatologom. Vedina lekara se nece protiviti neCemu bezopasnom,
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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 VasSeg 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
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 strucnjaci takode su
ukljuceni 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
kosStana srz, nece 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 dramatic¢no 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.
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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 mogu¢ 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
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.
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