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2. DIAGNOSTIKA A LIECBA

2.1 Ako sa choroba diagnostikuje?

Diagndéza SLE je zalozena na kombindcii subjektivnych (napr. bolest)
alebo objektivnych (napr. hordcka) priznakov a laboratérnych vysetreni
krvi a mocu, po vyluceni vSetkych ostatnych chordb. Nie vSetky prejavy
zadpalu su pritomné pocas celého priebehu choroby suc¢asne, ¢o stazuje
diagnostiku SLE. Americkd reumatologicka asociacia zostavila zoznam
11 kritérii, ktoré poukazuju na pritomnost SLE a pomahaju ho odlisit od
inych choroéb.

Tieto kritéria predstavuju niektoré z najbeznejsich priznakov/abnormalit
pozorovanych u pacientov so SLE. Pre stanovenie diagnézy SLE musi
pacient splnit aspon 4 z tychto 11 kritérii kedykol'vek v priebehu
choroby. Skuseni lekari vSak vedia postavit diagnézu SLE aj ked' su
pritomné menej nez 4 kritéria. Kritéria s nasledovné:

»Motylovita" vyrazka
Je to vyrazka Cervenej farby na koreni nosa a oboch licach.

Fotosenzitivita
Fotosenzitivita je mimoriadne silna kozna reakcia na slnecné svetlo.
Koza zakrytd Satstvom je obycajne bez priznakov.

Diskoidny lupus
Je to osupujuca sa, vyvysena vyrazka okrudhleho tvaru na tvari, vo
vlasoch, na uSiach, hrudniku, alebo na ramenach. Po zhojeni m6zu tieto
vyrazky zanechat jazvy. Diskoidny lupus je Castejsi u cernosskych deti
ako u inych rasovych skupin.
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Slizni¢né vredy
Su to malé rany v nose alebo v Ustach. Obycajne nebolia, ale v nose
mdbzu sposobit krvacanie z nosa.

Artritida

Artritida postihuje vacsinu deti s SLE. Zapri¢ifiuje bolest a opuch kibov
ruk, zapasti, laktov, kolien alebo inych kibov konéatin. Bolest sa méze
stahovat z jedného kibu do iného a méze sa vyskytovat v rovhakom
kibe na oboch stranéch tela. Artritida u SLE obyc¢ajne nevedie k trvalym
zmenam (deformitam).

Serozitida

Pleuritida je zapal pohrudnice (pleury), blany obalujlcej pluca, zatial Co
perikarditida je zapal perikardu, blany obalujlcej srdce. Zapal tychto
jemnych tkaniv mo6ze sp6sobit nahromadenie tekutiny okolo pldc alebo
srdca. Pleuritida sp6sobuje osobitny typ bolesti na hrudi, ktord sa
zhorsuje pri dychani.

Postihnutie obliciek

Postihnutie obliCiek je pritomné takmer u vsetkych deti s SLE a mb6ze
byt velmi mierne ale aj vel'mi zavazné. Spociatku byva bezpriznakové a
zisti sa len vysetrenim mocu a vySetrenim krvi zameranym na funkciu
obli¢iek. Deti so zadvaznym postihnutim obliciek m6zu mat krv v moci ¢i
opuchy hlavne nbéh a predkoleni.

Centralna nervova sustava

Postihnutie centralnej nervovej sustavy zahrna bolesti hlavy, krce a
neuropsychiatrické prejavy, ako suU tazkosti so sUstredenim sa a
pamatou, zmeny néalady, depresia a psychéza (tazkd dusevna choroba s
poruchou myslenia a spravania).

Poruchy krvnych buniek

Poruchy krvnych buniek suU zapriCinené autoprotildtkami namierenymi
proti krvnym bunkdm. Proces nicenia Cervenych krviniek (prenasaju
kyslik z pl'dc do inych Casti tela) sa nazyva hemolyza a mbze zapricinit
hemolytickl anémiu (chudokrvnost). Toto poskodzovanie méze byt
pomalé a pomerne mierne alebo velmi rychle, vyzadujlce okamzity
zasah.
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Pokles poctu bielych krviniek sa nazyva leukopénia a pri SLE obycCajne
nie je nebezpecna.

Pokles poctu krvnych dosticiek - trombocytov sa nazyva
trombocytopénia. U deti s trombocytopéniou sa mo6zu lahko tvorit
modriny, mézu krvacat z roznych Casti tela, ako je traviaci trakt,
mocovy trakt, maternica alebo mozog.

Imunologické poruchy

Imunologické poruchy sa vztahuju na vyskyt autoprotilatok v krvi, ktoré
svedcia pre SLE:

a) Pritomnost antifosfolipidovych protilatok (vid Priloha 1);

b) Protiladtky proti nativnej DNA (autoprotilatky proti genetickému
materialu v bunkdach). Tieto protilatky sa vyskytuju predovsetkym pri
SLE. Vysetrenie tychto autoprotilatok sa Casto opakuje, pretoze sa zda,
Ze ich stUpaju pri aktivnom SLE a vySetrenie méze pomoct lekarom
merat aktivitu choroby.

c) Anti-Sm protilatky sa nachadzaju takmer vylu¢ne pri SLE a Casto
pomahaju potvrdit diagnézu. Pomenované boli podla prvej pacientky, u
ktorej boli v krvi nadjdené - volala sa Smithova.

Antinuklearne protilatky (ANA)

Tieto autoprotilatky su namierené proti jadram buniek. Nachadzaju sa v
krvi takmer vSetkych pacientov so SLE. AvSak samotna pritomnost ANA
nie je dokazom SLE, pretoze vySetrenie moéze byt pozitivne aj u inych
choréb a dokonca méze byt slabo pozitivne aj u priblizne 5 az 15 %
zdravych deti.

2.2 Akyvyznam maju laboratorne vysetrenia?

Laboratdorne vysetrenia pomahaju diagnostikovat SLE a zistit, ktoré
vnutorné organy su postihnuté. Pravidelné vysetrenia krvi a mocu su
délezité na sledovanie aktivity a zavaznosti choroby a na stanovenie
znasanlivosti poddvanych liekov. Je niekolko laboratérnych vysetrent,
ktoré mo6zu pomoct diagnostikovat SLE aj pri rozhodovani lekdara, ktoré
lieky predpisat, pripadne Ci aktudlne uzivané lieky dostatocne potlacaju
zapal.

Rutinné vysetrenia poukazuju na pritomnost aktivnej celkovej choroby s
postihnutim viacerych organov: Rychlost sedimentacie ¢ervenych
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krviniek (FW) a C-reaktivny protein (CRP) sU zvysené pri zapalovych
chorobéach. Pri SLE m6ze byt CRP normélne, kym FW je zvysena.
Zvysené CRP mbze poukazovat na infekénd komplikaciu. Krvny obraz
odhali anémiu (chudokrvnost), znizenie poctu krvnych dosticiek a
bielych krviniek. VySetrenie krvnych bielkovin a elektroforéza mézu
ukazat zvysené hodnoty gamaglobulinov, ¢o svedci pre zapal a
produkciu autoprotilatok. Albumin: znizené hodnoty svedcia pre
postihnutie obli¢iek. Rutinné biochemické vysSetrenie krvi mo6ze
poukdzat na poskodenie obliciek (zvySené hodnoty mocoviny a
kreatininu, zmeny v koncentraciach elektrolytov), abnormality
pecenovych funkénych testov a zvysenie svalovych enzymov pri
postihnuti svalov. PeCenové funkcné testy a svalové enzymy: v pripade
poskodenia svalov alebo pecCene su koncentracie tychto enzymov
zvysené. Vysetrenie mocu je velmi dolezité v Case diagndzy SLE a v
priebehu dalSieho sledovania na urcCenie postihnutia obliCiek. Vysetrenie
mocu odhali r6zne priznaky zapalu obli¢iek, ako napr. pritomnost
Ccervenych krviniek alebo vacsieho mnozstva bielkovin. Niekedy deti
trpiace SLE zbieraju moc¢ 24 hodin. Takymto spbésobom je mozné vCasné
zistenie postihnutia obliCiek. Koncentracia komplementu - bielkoviny
komplementu su sucastou vrodenej imunity. Urcité bielkoviny
komplementu (C3 a C4) mo6zu byt pocas imunitnej reakcie
spotrebovavané a ich nizke hodnoty znamenaju pritomnost aktivnej
choroby, najma postihnutia obliCiek. V sicCasnosti existuje mnoho
dalSich vySetreni na zistenie prejavov SLE v réznych Castiach tela. V
pripade postihnutia obliCiek sa ¢asto vykonava biopsia (vybratie malého
kdska tkaniva) obliciek. Toto vySetrenie dava velmi cennu informaciu o
type, stupni a trvani poskodenia pri SLE a je vel'mi uzitocné pri vybere
spravnej liecby. Biopsia koze mbze niekedy pomoct diagnostikovat
koznu vaskulitidu (zapal ciev), diskoidny lupus alebo ind pri¢inu koznej
vyrazky. Daldie vy$etrenia su: rontgenové vysetrenie hrudnika (srdca a
pl'dc), ultrazvukové vysetrenie srdca a EKG, funkné vysSetrenie pllc,
elektroencefalografia (EEG), magneticka rezonancia (MR) alebo iné
zobrazenie mozgu. priapdne biopsie dalsich tkaniv.

2.3 Je mozné tuto chorobu liecit/vyliecit?

V sucasnosti Specificky liek, ktory by SLE vyliecil, neexistuje. LieCba
vSak pomoze kontrolovat prejavy SLE a je zamerand na prevenciu
komplikacii, vratane trvalého poskodenia organov a tkaniv. Ked sa SLE
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prvykrat diagnostikuje, je obycajne velmi aktivny. V tomto Stadiu si
obycajne vyzaduje vysoké davky liekov, aby sa potlacila choroba a
predislo sa poskodeniu vnutornych organov. U mnohych deti liecba
vedie k potlaceniu vzplanuti choroby, k jej Ustupu kedy si nevyzaduje
takmer zZiadnu alebo Uplne ziadnu liecbu.

2.4 Cim sa choroba lie¢i?

Neexistuju ziadne schvalené lieky pre lieCbu SLE u deti. Vacsina
priznakov SLE je dosledkom zépalu, takze lieCba je zamerana na
zmiernenie tohto zapalu. Na liecbu deti so SLE sa pouziva pat skupin
liekov:

Nesteroidové protizapalové lieky (NSA)

NSA ako su ibuprofen Ci naproxen sa pouzivaju proti bolesti pri artritide.
Obycajne sa nasadzuju len na kratky cas a po zlepseni artritidy sa ich
davka znizuje. Do tejto skupiny patri vela liekov vratane acylpyrinu.
Aspirin sa uz pouziva velmi zriedka na potlacenie zapalu, ale u deti so
zvysenymi antifosfolipidovymi protilatkami sa ¢asto pouziva na
prevenciu zrazania Krvi.

Antimalarika

Antimalarika (lieky proti malarii) ako hydroxychlorochin sd velmi
uzitocné pri lieCbe koznej vyrazky citlivej na sinko, ako diskoidného
alebo subakutneho typu vyrazky. Nastup ucinku tychto liekov méze
trvat aj niekolko mesiacov. Zda sa, Ze v pripade ich skorého nasadenia
znizuju pocet vzplanuti choroby, zlepSuju kontrolu postihnutia obliciek a
zabranuju poskodeniu srdca, ciev a inych organov. Nie je znamy ziaden
vztah medzi maldriou a SLE. Pri SLE hydroxychlérochin najskér pomaha
regulovat abnormality imunitného systému, ktoré su tiez dblezité pre
jedincov s malariou.

Kortikosteroidy

Kortikosteroidy ako prednizén alebo prednizoldn sa pouzivajl na
potlacenie zapalu i aktivity imunitného systému. SuU hlavnou lieCbou pri
SLE. Kortikosteroidy v kombinacii s antimalarikami moézu byt u deti s
miernym priebehom choroby jedinymi potrebnymi liekmi. V pripade
tazsieho priebehu choroby, postihnutia obli¢iek alebo inych vnatornych
organov sa pouzivaju v kombinacii s imunosupresivnymi liekmi (vid'
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nizSie). Na zaciatku sa obycajne nedd potlacit aktivita choroby bez
podavania kortikosteroidov denne po dobu niekol'kych tyzdnov az
mesiacov, ale vacsSina deti potrebuje tuto liecbu mnoho rokov.
Pociato¢na davka kortikosteroidov a ¢astost ich podavania zavisi od
zavaznosti choroby a od toho, ktoré vnidtorné organy su postihnuté.
Peroralne (vo forme tabliet) alebo vnutrozilové kortikosteroidy vo
vysokych davkach sa pouzivaju na lieCbu tazkej hemolytickej anémie,
choroby centralnej nervovej sdstavy a tazsich typov postihnutia
obliCiek. Uz v priebehu prvych dni po nasadeni kortikosteroidov deti
pocituju vyznamné zlepsenie stavu a zvySenie Zivotnej energie. Po
zvladnuti pociatocnych prejavov choroby sa kortikosteroidy znizuju na
Znizovanie davky kortikosteroidov musi byt postupné a dieta je
potrebné Casto sledovat, aby sa zabezpecila kontrola potlacenia
klinickych a laboratérnych prejavov choroby.

Dospievajlce deti niekedy mdzu chciet prestat uzivat kortikosteroidy,
pripadne znizit alebo zvysit ich davku, pretoze sa chcu zbavit vedlajsich
ucinkov alebo sa citia lepSie, pripadne horsie. Je dblezité, aby deti a ich
rodiCia rozumeli, ako kortikosteroidy funguju a preco je nebezpecna
zmena davky alebo vynechanie lieku bez lekarskeho dozoru. Urcité
kortikosteroidy (kortizén) sa normalne tvoria aj v tele ¢loveka. Po zacati
lieCby telo prestane tvorit vlastny kortizén a nadobli¢ky, zlazy, v ktorych
sa kortizén tvori, sa stand vel'mi pomalymi a lenivymi.

Ak sa kortikosteroidy uzivaju dlhsi ¢as a potom nahle vysadia, telo nie je
isty ¢as schopné produkovat dostato¢né mnozstvo kortizénu. M6ze dobjst
az k zivot ohrozujucemu chybaniu kortizénu (adrenalna insuficiencia).
Navyse prilis rychle znizenie davky kortikosteroidov moze spbsobit
vzplanutie choroby.

Nebiologické chorobu modifikujuce antireumaticke lieky
(DMARDS)

Do tejto skupiny patria lieky ako azatioprin, metotrexat, mykofenolat
mofetilu a cyklofosfamid. PotlaCaju zapal inym spbésobom nez
kortikosteroidy. Tieto lieky sa pouzivaju, ked' kortikosteroidy samotné
nedokazu potlacit SLE. Umoznuju tiez lekarovi znizit dennd davku
kortikosteroidov v snahe znizit vedlajSie Ucinky a suc¢asne udrzat SLE
pod kontrolou.

Mykofenolat mofetilu a azatioprin sa uzivaju ako tablety, cyklofosfamid
sa moze uzivat ako tablety alebo ako vnutrozilové pulzy. Liecba

6/10



cyklofosfamidom sa pouziva u deti so zadvaznym postihnutim centralnej
nervovej sustavy. Metotrexat sa uziva ako tablety alebo ako podkozné
injekcie.

Biologické DMARDs

Biologické DMARDs (Casto jednoducho nazyvané biologika) su latky,
ktoré blokuju tvorbu autoprotilatok alebo Uclinok Specifickych molekdl.
Jednym z tychto liekov je rituximab, ktory sa pouziva hlavne v pripade
zlyhania Standardnej lieCby. Belimumab je biologicky liek zamerany
proti protildtky-produkujdcim typom krvnych B buniek a bol schvaleny
pre lieCbu dospelych pacientov so SLE. Vo vSeobecnosti sa pouzitie
biologik u deti a adolescentov stéle povazuje za experimentalnu lieCbu.
Vyskum v oblasti autoimunitnych choréb a osobitne SLE je vel'mi
intenzivny. Cielom je zistit Specifické mechanizmy zapalu a
autoimunity, aby bolo mozné lepsie usmernit lieCbu bez sicasného
potlacenia celého imunitného systému. V sucasnosti prebieha viacero
klinickych studii v oblasti SLE. Tykaju sa skdsania novych liekov a
vyskumu zameraného na rozsirenie vedomosti o roznych aspektoch SLE
v detstve. Tento aktivny vyskum slubuje pre deti so SLE lepSiu
buddcnost.

2.5 Aké su vedlajsie ucinky liekov?

Lieky pouzivané v lieCbe SLE su pri lieCbe jeho prejavov pomerne
ucinné. Ako vSetky lieky, aj uzivanie tychto liekov mo6ze viest k roznym
vedlajsim ucinkom (Pre detailny opis vedlajsich ucinkov vid kapitolu o
medikamentdznej lieCbe).

NSA mo6zu zapricinit bolesti zaludka (mali by sa uzivat po jedle), lahSiu
tvorbu modrin a vzadcne aj zmeny vo funkcii obli¢iek a pecene.
Antimalarikd mo6zu zapricCinit zmeny ocCnej sietnice, preto musia byt
pacienti s touto lieCbou pravidelne vysetrovani ocnym lekarom
(oftalmolégom).

Kortikosteroidy spbsobuju Sirokd skalu vedlajsich ucinkov a to
kratkodobo i dlhodobo. Cim vyssia je pouzitd davka a ¢im dlhsie sa
podava, tym je riziko vedlajsich UCinkov vyssie. Ich hlavné vedlajsie
ucinky su: Zmeny fyzického zjavu (priberanie na hmotnosti, vyduté lica,
zvysené telesné ochlpenie, zmeny koze s purpurovymi jazvami, akné a
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lahka tvorba modrin). Priberaniu mozno zabranit diétou s nizkym
obsahom energie a cvicenim. Zvysené riziko infekcii, hlavne tuberkulézy
a ovcCich kiahni. Dieta, ktoré uziva kortikosteroidy a stretlo sa s ovCimi
kiahnami, by malo ¢im skor navstivit lekara. Podanim pripravenych
protilatok (pasivna imunizacia) mozno zabezpecit okamzitl ochranu
proti ov¢im kiahnam. M6zu sa vyskytnut problémy so zalidkom ako
dyspepsia (zlé travenie) alebo palenie zahy. Tieto tazkosti mozno
ovplyvnit liekmi proti zalido¢nym vredom. Potlaenie rastu. Menej
casté vedlajsie Uc¢inky zahrnajd: Vysoky tlak krvi. Svalova slabost (deti
mobzu mat tazkosti so stipanim do schodov alebo vstavanim zo
stolicky). Poruchy metabolizmu glukézy (krvného cukru), hlavne pri
genetickej nachylnosti na cukrovku. Zmeny néalady, depresia,
naladovost. O¢né problémy, zdkal ocnej Sosovky (katarakta) a glaukém
(zvysenie vnutroocného tlaku - ,,zeleny zakal"). Rednutie kosti
(osteoporéza). Tento vedllajsi ucinok mozno ovplyvnit cvicenim, stravou
bohatou na vapnik, uzivanim dodatoc¢ného vapnika a vitaminu D. Tato
prevencia osteopordzy by sa mala robit vzdy pri nasadeni vysokych
davok kortikosteroidov. Dblezité je povedat, Zze vacsina vedllajSich
ucinkov kortikosteroidov je prechodna a po znizeni alebo vysadeni
liekov sa strati.

DMARDSs (biologické alebo nebiologické) maju tiez vedlajSie Uclinky,
ktoré mo6zu byt aj zavazné.

2.6 Ako dlho by liecba mala trvat?

LieCba by mala trvat tak dlho, ako dlho pretrvava choroba. VSeobecne
sa uznava, Ze u vacsiny deti s SLE je vel'mi tazké Uplne vysadit
kortikosteroidy. Aj velmi mala dlhodoba udrziavacia davka méze
minimalizovat vznik nahlych vzplanuti choroby a udrziavat ju pod
kontrolou. Pre mnohych pacientov je to najlepSia moznost ako zabranit
riziku vzplanutia choroby. Nizka udrziavacia davka kortikosteroidov ma
vel'mi malo a vo vSeobecnosti nezdvaznych vedlajsich Uclinkov.

2.7 Ako je to s alternativnhou/dopinkovou liecbou?

V sucasnej dobe sa ponuka vela doplnkovych a alternativnych typov
liecby, o mbze byt pre pacientov a ich rodiny matlce. Dobre zvazte
rizika a prinos pri skdsani tychto liecebnych metdd s nizkou mierou
dokazanej ucinnosti a vysokou mierou narocnosti, ¢i uz z hladiska
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dietata, ¢asu alebo ndkladov. Ak chcete vyskusat alternativnu lieCbu,
poradte sa najprv s vasim detskym reumatolégom. Niektoré druhy
lieCby mo6zu interagovat so Standardnou lieCbou. Vacsina lekarov
nebude namietat a poskytne odbornu radu. Velmi dblezité je
nevysadzovat predpisanu lieCbu. V pripade, ze je potrebné na udrzanie
choroby pod kontrolou uzivat lieky, méze byt velmi nebezpecné ich
vysadit ak je choroba stale aktivna. Prosim, prediskutujte vase obavy z
liekov s lekarom vasho dietata.

2.8 Aké pravidelné kontroly su potrebné?

Casté kontroly su dblezité, pretoze mnohym stavom, ktoré sa mézu
objavt v priebehu SLE, sa da predist, alebo sa lahsie lielia, ked' sa zistia
zavcasu. Vo vseobecnosti by deti s SLE mali byt vysSetrené detskym
reumatoldgom aspon raz za tri mesiace. V pripade potreby sa
uskutoCnia konzultacie s dalsimi odbornikmi: lekdrom Specializovanym
na choroby koze (pediatrickym dermatolégom), krvi (pediatrickym
hematolégom) alebo obliiek (pediatrickym nefroldgom). Do dlhodobej
starostlivosti o deti s SLE suU zapojeni aj socialni pracovnici,
psycholdgovia, Specialisti na vyzivu a dalsSi zdravotnicki pracovnici.

Deti s SLE by mali mat pravidelne merany krvny tlak, vySetrovany moc,
krvny obraz vratane diferencialneho krvného obrazu, krvny cukor,
zrazanlivost krvi, komplement a protilatky proti nativnej DNA.,
Pravidelné vySetrenia krvi su nutné v priebehu lieCby
imunosupresivnymi latkami, aby sme sa uistili, ze nedoslo k prilisSnému
znizeniu tvorby krviniek v kostnej dreni.

2.9 Ako dlho bude choroba trvat?

Ako sme uz spomenuli vyssSie, v sUcasnosti nie je mozné SLE vyliecit. V
pripade pravidelného uzivania liekov podla odporucania pediatrického
reumatoléga moézu byt priznaky SLE ale minimélne, ¢i dokonca mézu
Uplne vymiznut. Naopak, niektoré faktory ako nepravidelné uzivanie
liekov, infekcie, stres a sInecné Ziarenie, m6zu viest k zhorseniu
prejavov SLE; tento stav sa nazyva "vzplanutie" choroby. Predpovedat,
aky priebeh bude choroba mat je ¢asto velmi tazké.

2.10 Aka je dlhodoba progndéza choroby?
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Progndza choroby je dramaticky zlepSend, ked sa zavcasu a dlhodobo v
lieCbe pouziju hydroxychlorochin, krotikosteroidy a DMARDs. Mnohi
pacienti so SLE s nastupom v detskom veku sa maju velmi dobre. AvSak
choroba moéze byt aj velmi vazna a ohrozit Zivot pacienta a moze
pretrvavat aktivna pocas celého dospievania az do dospelosti.

Prognéza SLE v detskom veku zavisi od zavaznosti postihnutia
vnutornych organov. Deti so zdvaznym postihnutim obliCiek alebo
centralnej nervovej sdstavy vyzaduju agresivnu lieCbu. Naopak, miernu
vyrazku a artritidu je mozné lahko kontrolovat. Prognéza konkrétneho
dietata je vSak pomerne nepredvidatelna.

2.11 Je mozné upliné zotavenie sa?

Ak je choroba zistena vc€as a od zaciatku spravne lieCend, obycajne sa
zastavi a napokon ustlpi (nepritomnost priznakov). Ale ako sme uz
spomenuli, SLE je nepredvidatel'na chronicka choroba a deti s
diagnézou SLE zostavaju v lekarskej starostlivosti a pokracuju v liecbe.
Po dosiahnuti dospelosti musi v sledovani pacienta casto pokracovat
Specialista pre dospelych (reumatoldg).
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