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1. CO JE SYSTEMOVY LUPUS ERYTHEMATOSUS

1.1 Co je to?

Systémovy lupus erythematosus (SLE) je chronicka autoimunitna
choroba, ktord moze postihnat rézne telesné organy, hlavne kozu, kiby,
krv, oblicky a centralny nervovy system. Slovo "chronicka" znamena, ze
moéze prebiehat dlhy ¢as. Slovo "autoimunitnd" znamena, Ze je pritomna
porucha imunitného systému, ktory namiesto toho, aby ochrarnoval telo
pred baktériami a virusmi, Utoci na vlastné tkaniva pacienta.

Nazov systémovy lupus erythematosus pochadza zo zaciatku 20.
storocia. Slovo "systémovy" znamena, ze choroba napada mnohé
telesné organy. Slovo "lupus" pochadza z latinciny a znamena "vlk".
Poukazuje na charakteristickd vyrazku motylového tvaru na tvari
pacientov, ktord pripominala lekdarom biele Skvrny na tvari vika.
"Erythematosus" znamena po grécky "Cerveny", pretoze kozna vyrazka
pri tejto chorobe ma Cervenu farbu.

1.2 Aka casta je tato choroba?

SLE sa vyskytuje vSade na svete. Zda sa, ze Castejsi je u
Afroamericanov, Hispancov, Aziatov a povodnych obyvatelov Ameriky.
V Eurépe postihuje SLE priblizne 1 z 2500 ludi a asi 15 % vsetkych
pacientov je diagnostikovanych pred dovrsenim 18. roku Zivota.
Zaciatok pred 5. rokom zivota je vzacny a je zriedkavy pred pubertou. V
pripade, ze SLE zaCne pred dovrSenim 18 rokov, lekari pouzivaju nazvy
ako: detsky SLE, juvenilny SLE alebo SLE s nastupom v detstve.
NajcastejSie sU postihnuté zeny vo veku, kedy mézu mat deti (15 - 45
rokov). V tejto vekovej skupine je pomer postihnutych zien a muzov 9:1.
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Pred pubertou je zastupenie postihnutych chlapcov vysSSiea asil z5
deti s SLE je chlapec.

1.3 Aké su priciny tejto choroby?

SLE nie je nakazliva choroba. Je to autoimunitna choroba, kde imunitny
systém straca schopnost rozliSovat medzi cudzimi latkami a telu
vlastnymi tkanivami a bunkami ¢loveka. Imunitny systém urobi chybu a
okrem inych latok tvori aj autoprotilatky, ktoré rozpoznavaju vlastné
normalne bunky ako cudzie a poskodzuju ich. Vysledkom je
autoimunitnd reakcia, ktora zapri¢ifiuje zapal u&itych organov (kibov,
oblic¢iek, koze, atd.). Zapal znamend, ze postihnuta Cast tela je horuca,
zacCervenanad, opuchnuta a niekedy bolestiva. Ked zapal trva dlhsie, ako
to byva pri SLE, m6ze dojst k poskodeniu tkaniv a normalnych funkcii
organov. LieCba SLE je preto zamerana na zmiernenie zapalu.

Za pricinu tejto abnormalnej imunitnej odpovede sa povazuju viaceré
dedicné rizikové faktory v kombinacii s nahodnymi vplyvmi prostredia.
Vieme, ze SLE méze byt vyvolany viacerymi faktormi vratane
hormonalnej nerovnovahy pocas puberty, stresu a vplyvmi prostredia
ako je posobenim slnec¢ného Ziarenia, niektoré virusové infekcie a urcité
lieky (napr. izoniazid, hydralazin, prokainamid, protikr¢ové lieky).

1.4 Je to dedic¢na choroba?

SLE sa vyskytuje v rodinach. Deti dedia niektoré, zatial nezname,
genetické faktory od rodicov, ktoré mézu spdsobit nachylnost na SLE.
Neznamena to, ze sa u nich urcite vyskytne SLE, ale iba Zze maju vacsie
predpoklady na jeho vznik. Napriklad jednovajecné dvojca ma 50 %
sancu, Ze sa u neho rozvinie SLE ak tato choroba bola diagnostikovana
u druhého dvojcata. Pre SLE neexistuje Ziadne genetické vySetrenie
alebo vySetrenie pred narodenim dietata.

1.5 Da sa predist vzniku tejto choroby?

Vzniku SLE nie je mozné zabranit. Dieta, ktoré uz SLE ma, by sa ale
malo vyhybat ur¢itym situaciam, ktoré by mohli sp6sobit zhorsenie
stavu (napr. pésobenie slnecného ziarenia bez ochrany, niektoré
virusové ochorenia, stres, hormény, urcité lieky).
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1.6 Je to infek¢na choroba?
SLE nie je nakazlivy, nemoze sa teda preniest z ¢loveka na Cloveka.

1.7 Aké su hlavné priznaky?

Choroba obycajne zacina pomaly, nové priznaky sa objavuju v priebehu
niekolkych tyzdnov, mesiacov, alebo dokonca rokov. NajcastejSimi
Uvodnymi tazkostami u deti si Unava a maldtnost. Mnoho deti so SLE
ma striedavd alebo trvald hordcku, stracajd chut do jedla a chudnd.

V priebehu ¢asu sa u mnohych deti vyvinu Specifické priznaky
zapriCinené postihnutim jedného alebo viacerych telesnych organov.
Postihnutie koze alebo sliznic je velmi ¢asté. M6ze ist o rézne typy
vyrazok, fotosenzitivitu (vyrazku spo6sobenu sinkom), alebo vredy v
nose Ci v Ustach. Typicka ,motylovitd" vyrazka na oboch stranach nosa
a na licach je pritomna u tretiny az polovice postihnutych deti. Niekedy
nadmerne vypadavaju viasy (alopécia), alebo ruky pri vystaveni chladu
postupne scerveneju, zbeleju a zmodraju (Raynaudov fenomén). Dal$imi
priznakmi st opuchy a stuhnutost kibov, bolesti svalov, chudokrvnost,
'ahkd tvorba modrin, bolesti hlavy, kf'Ce a bolesti na hrudi. Postihnutie
obliciek je v réznom stupni pritomné u takmer vsetkych deti s SLE a
hlavne ono urcuje dlhodobU progndzu a vysledok lieCby tejto choroby.
NajCastejsimi priznakmi zdvazného postihnutia obliCiek je vysoky tlak
krvi, pritomnost bielkoviny a krvi v moc¢i a opuchov,najma noh,
predkoleni a o¢nych viecok.

1.8 Je choroba rovnaka u vsetkych deti?

Priznaky SLE mé6zu byt u deti velmi r6zne, takze u kazdého dietata sa
moze vyskytovat iny obraz choroby. VSetky opisané priznaky choroby
sa mozu vyskytnut na zaciatku choroby alebo kedykolvek v jej priebehu
s rbznou zavaznostou. UzZivanie liekov predpisanych lekarom, ktory lieci
dieta s SLE, pomdze kontrolovat priznaky.

1.9 Je choroba u deti ina ako u dospelych?

Prejavy SLE u deti a adolescentov su rovnaké ako u dospelych. V
detstve ma SLE ale zdvaznejsi priebeh a CastejSie dochadza k viacerym
prejavom zapalu pocas celého priebehu choroby sucasne. U deti sa tiez

3/18



CastejSie ako u dospelych vyskytuje postihnutie obliCiek a mozgu.

2. DIAGNOSTIKA A LIECBA

2.1 Ako sa choroba diagnostikuje?

Diagndza SLE je zalozend na kombinacii 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 osupujlca sa, vyvysena vyrazka okrdhleho tvaru na tvari, vo
vlasoch, na uSiach, hrudniku, alebo na ramenach. Po zhojeni mozu tieto
vyrazky zanechat jazvy. Diskoidny lupus je Castejsi u cernosskych deti
ako u inych rasovych skupin.

Sliznicné vredy
Su to malé rany v nose alebo v Ustach. Obycajne nebolia, ale v nose
mo&zu spobsobit krvacanie z nosa.

Artritida ,
Artritida postihuje vacsinu deti s SLE. Zapricinuje bolest a opuch klbov
rak, zapasti, laktov, kolien alebo inych klbov koncatin. Bolest sa m6ze
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stahovat z jedneho kibu do iného a méze sa vyskytovat v rovhakom
klbe na oboch stranach tela. Artritida u SLE obycajne nevedie k trvalym
zmenam (deformitdm).

Serozitida

Pleuritida je zdpal pohrudnice (pleury), blany obalujlcej pllca, zatial Co
perikarditida je zapal perikardu, blany obalujlcej srdce. Zapal tychto
jemnych tkaniv mo6ze sp6sobit nahromadenie tekutiny okolo pl'lc 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
oblic¢iek. Deti so zavaznym postihnutim obliciek m6zu mat krv v moci ¢i
opuchy hlavne néh a predkoleni.

Centralna nervova sustava

Postihnutie centralnej nervovej sustavy zahrna bolesti hlavy, krce a
neuropsychiatrické prejavy, ako su tazkosti so slstredenim sa a
pamatou, zmeny nélady, depresia a psychéza (tazkd dusevné choroba s
poruchou myslenia a spravania).

Poruchy krvnych buniek

Poruchy krvnych buniek suU zapriCinené autoprotildtkami namierenymi
proti krvnym bunkam. Proces niCenia Cervenych krviniek (prenasaju
kyslik z pl'dic 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.

Pokles poctu bielych krviniek sa nazyva leukopénia a pri SLE obycajne
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
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Imunologické poruchy sa vztahuju na vyskyt autoprotilatok v krvi, ktoré
svedcia pre SLE:

a) Pritomnost antifosfolipidovych protilatok (vid Priloha 1);

b) Protilatky proti nativhej DNA (autoprotilatky proti genetickému
materidlu v bunkach). Tieto protilatky sa vyskytuju predovsetkym pri
SLE. VysSetrenie tychto autoprotilatok sa Casto opakuje, pretoze sa zd3a,
Ze ich stupaju pri aktivnom SLE a vysetrenie m6ze pomoct lekarom
merat aktivitu choroby.

c) Anti-Sm protilatky sa nachadzaju takmer vylucne pri SLE a Casto
pomdhaju potvrdit diagnézu. Pomenované boli podla prvej pacientky, u
ktorej boli v krvi najdené - 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 mbze byt pozitivne aj u inych
choroéb a dokonca moéze byt slabo pozitivne aj u priblizne 5 az 15 %
zdravych deti.

2.2 Akyvyznam maju laboratdrne vysetrenia?

Laboratérne vysSetrenia pomahaju diagnostikovat SLE a zistit, ktoré
vnutorné organy su postihnuté. Pravidelné vysetrenia krvi a mocu su
dblezité na sledovanie aktivity a zavaznosti choroby a na stanovenie
znasanlivosti podavanych liekov. Je niekolko laboratérnych vysetrent,
ktoré mézu pomoct diagnostikovat SLE aj pri rozhodovani lekara, 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
krviniek (FW) a C-reaktivny protein (CRP) su zvysené pri zapalovych
chorobach. Pri SLE méze byt CRP normdlne, kym FW je zvySena.
Zvysené CRP mébze poukazovat na infekénld 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 autoprotiladtok. Albumin: znizené hodnoty svedcia pre
postihnutie obli¢iek. Rutinné biochemické vysetrenie krvi mo6ze
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poukazat 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 pecene sU koncentracie tychto enzymov
zvysené. Vysetrenie mocu je velmi dolezité v Case diagndzy SLE a v
priebehu dalSieho sledovania na urcenie postihnutia obliCiek. Vysetrenie
mocu odhali r6zne priznaky zapalu obliciek, ako napr. pritomnost
Cervenych 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 sdcastou vrodenej imunity. Urcité bielkoviny
komplementu (C3 a C4) m6zu byt pocas imunitnej reakcie
spotrebovavané a ich nizke hodnoty znamenaju pritomnost aktivne;j
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
kuska tkaniva) obliCiek. Toto vySetrenie dava velmi cennd informaciu o
type, stupni a trvani poskodenia pri SLE a je vel'mi uzitocné pri vybere
spravnej lieCby. Biopsia koze mo6ze niekedy pomoct diagnostikovat
koznu vaskulitidu (zapal ciev), diskoidny lupus alebo ind pri¢inu koznej
vyrézky. Daldie vy$etrenia su: rontgenové vysetrenie hrudnika (srdca a
pldc), ultrazvukové vysetrenie srdca a EKG, funkcné vysSetrenie pllc,
elektroencefalografia (EEG), magneticka rezonancia (MR) alebo iné
zobrazenie mozgu. priapdne biopsie dalsich tkaniv.

2.3 Je mozné tuto chorobu liecit/vyliecit?

V stcasnosti Specificky liek, ktory by SLE vyliecil, neexistuje. Liecba
vSak pomdbze kontrolovat prejavy SLE a je zamerand na prevenciu
komplikacii, vratane trvalého poSkodenia organov a tkaniv. Ked sa SLE
prvykrat diagnostikuje, je obycajne vel'mi 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 ziadnu alebo Uplne ziadnu lieCbu.

2.4 Cim sa choroba liedi?
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Neexistuju ziadne schvalené lieky pre lieCbu SLE u deti. Vacsina
priznakov SLE je désledkom zapalu, 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 ¢i naproxen sa pouzivaju proti bolesti pri artritide.
Obycajne sa nasadzuju len na kratky cas a po zlepsSeni artritidy sa ich
davka znizuje. Do tejto skupiny patri vela liekov vratane acylpyrinu.
Aspirin sa uz pouziva vel'mi zriedka na potlacenie zapalu, ale u deti so
zvysenymi antifosfolipidovymi protilatkami sa Casto 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 subakudtneho typu vyrazky. Nastup ucinku tychto liekov méze
trvat aj niekolko mesiacov. Zda sa, Ze v pripade ich skorého nasadenia
znizuju pocet vzplanuti choroby, zlepsSuju kontrolu postihnutia obliciek a
zabranuju poskodeniu srdca, ciev a inych organov. Nie je znamy ziaden
vztah medzi malériou 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 pouzivaju na
potlaCenie zapalu i aktivity imunitného systému. SU hlavnou liecbou pri
SLE. Kortikosteroidy v kombinacii s antimalarikami mézu byt u deti s
miernym priebehom choroby jedinymi potrebnymi liekmi. V pripade
tazSieho priebehu choroby, postihnutia oblic¢iek alebo inych vnatornych
organov sa pouzivaju v kombinacii s imunosupresivnymi liekmi (vid’
nizSie). Na zaciatku sa obycajne nedé potlacit aktivita choroby bez
podavania kortikosteroidov denne po dobu niekol'kych tyzdriov az
mesiacov, ale vacsSina deti potrebuje tuto liecbu mnoho rokov.
Pocliatocnd davka kortikosteroidov a Castost ich podavania zavisi od
zavaznosti choroby a od toho, ktoré vnutorné 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
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obliCiek. Uz v priebehu prvych dni po nasadeni kortikosteroidov deti
pocituju vyznamné zlepsenie stavu a zvySenie zZivotnej 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 mézu 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 (kortizdn) sa normalne tvoria aj v tele Cloveka. Po zacati
lieCby telo prestane tvorit vlastny kortizén a nadoblic¢ky, Zlazy, v ktorych
sa kortizdén tvori, sa stanu 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 dojst
az k zivot ohrozujucemu chybaniu kortizénu (adrenalna insuficiencia).
Navyse prilis rychle znizenie davky kortikosteroidov méze spbsobit
vzplanutie choroby.

Nebiologické chorobu modifikujuce antireumatické lieky
(DMARDS)

Do tejto skupiny patria lieky ako azatioprin, metotrexat, mykofenolat
mofetilu a cyklofosfamid. Potlacaju zapal inym spésobom 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 moOze uzivat ako tablety alebo ako vnutrozilové pulzy. Liecba
cyklofosfamidom sa pouziva u deti so zdvaznym 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 Ucinok Specifickych molekul.
Jednym z tychto liekov je rituximab, ktory sa pouziva hlavne v pripade
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zlyhania standardnej lieCby. Belimumab je biologicky liek zamerany
proti protilatky-produkujicim typom krvnych B buniek a bol schvaleny
pre lieCbu dospelych pacientov so SLE. Vo vSeobecnosti sa pouzitie
biologik u deti a adolescentov stale povazuje za experimentalnu lieCbu.
Vyskum v oblasti autoimunitnych choréb a osobitne SLE je velmi
intenzivny. Cielom je zistit Specifické mechanizmy zapalu a
autoimunity, aby bolo mozné lepSie usmernit liecbu bez sucasného
potlacenia celého imunitného systému. V sucasnosti prebieha viacero
klinickych studii v oblasti SLE. Tykaju sa skusania novych liekov a
vyskumu zameraného na rozsirenie vedomosti o réznych aspektoch SLE
v detstve. Tento aktivny vyskum slubuje pre deti so SLE lepSiu
buducnost.

2.5 Akeé 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 mozu zapricinit bolesti zaludka (mali by sa uzivat po jedle), lahsiu
tvorbu modrin a vzdcne aj zmeny vo funkcii obliciek a pecene.
Antimalarikd mézu zapricinit zmeny ocCnej sietnice, preto musia byt
pacienti s touto lieCbou pravidelne vysSetrovani ocnym lekarom
(oftalmolégom).

Kortikosteroidy spdsobuju Sirokd Skalu vedlajsich ucinkov a to
kradtkodobo i dlhodobo. Cim vy$sia je pouzitd davka a &m dihsie 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
lahkda tvorba modrin). Priberaniu mozno zabrdanit diétou s nizkym
obsahom energie a cvicenim. ZvySené riziko infekcii, hlavne tuberkulézy
a ovcich kiahni. Dieta, ktoré uziva kortikosteroidy a stretlo sa s ov¢imi
kiahnami, by malo ¢im skoér navstivit lekara. Podanim pripravenych
protildtok (pasivna imunizacia) mozno zabezpecit okamzitd ochranu
proti ov¢im kiahnam. M6zu sa vyskytnut problémy so zalidkom ako
dyspepsia (zlé travenie) alebo palenie zahy. Tieto tazkosti mozno
ovplyvnit liekmi proti zalidoCnym vredom. Potlacenie rastu. Menej
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casté vedlajsie UcCinky zahrnajd: Vysoky tlak krvi. Svalova slabost (deti
mo&zu mat tazkosti so stupanim do schodov alebo vstavanim zo
stolicky). Poruchy metabolizmu glukézy (krvného cukru), hlavne pri
genetickej nachylnosti na cukrovku. Zmeny nalady, depresia,
naladovost. O¢né problémy, zakal ocnej SoSovky (katarakta) a glaukém
(zvySenie vnutroocného tlaku - ,zeleny zakal"). Rednutie kosti
(osteopordza). Tento vedllajsi u¢inok mozno ovplyvnit cvicenim, stravou
bohatou na vapnik, uzivanim dodato¢ného vapnika a vitaminu D. Tato
prevencia osteopordzy by sa mala robit vzdy pri nasadeni vysokych
dédvok kortikosteroidov. Délezité je povedat, ze vacSina vedllajsich
ucinkov kortikosteroidov je prechodna a po znizeni alebo vysadeni
liekov sa strati.

DMARDSs (biologické alebo nebiologické) maju tiez vedlajsie Uclinky,
ktoré mézu byt aj zavazné.

2.6 Ako dlho by liecba mala trvat?

LieCcba 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 dlhodobd udrziavacia davka moze
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
velmi malo a vo vSeobecnosti nezdvaznych vedlajsich Uclinkov.

2.7 Ako je to s alternativhou/dopinkovou liecbou?

V sucasnej dobe sa ponuka vela doplnkovych a alternativnych typov
liecby, Co mbze byt pre pacientov a ich rodiny matuce. Dobre zvazte
rizika a prinos pri skusani tychto lieCebnych metdd s nizkou mierou
dokazanej ucinnosti a vysokou mierou narocnosti, ¢i uz z hladiska
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 odbornd radu. Velmi dblezité je
nevysadzovat predpisanu liecbu. V pripade, Ze je potrebné na udrzanie
choroby pod kontrolou uzivat lieky, mo6ze byt velmi nebezpecné ich
vysadit ak je choroba stdle aktivna. Prosim, prediskutujte vase obavy z
liekov s lekarom vasho dietata.
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2.8 Aké pravidelné kontroly su potrebné?

Casté kontroly su délezité, pretoze mnohym stavom, ktoré sa mézu
objavt v priebehu SLE, sa da predist, alebo sa lahsie liecia, ked' sa zistia
zavcCasu. Vo vseobecnosti by deti s SLE mali byt vysetrené detskym
reumatoldgom aspon raz za tri mesiace. V pripade potreby sa
uskutocCnia konzultacie s dalSimi odbornikmi: lekarom sSpecializovanym
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 dalsi 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, Zze nedoSlo k prilisSnému
znizeniu tvorby krviniek v kostnej dreni.

2.9 Ako dlho bude choroba trvat?

Ako sme uz spomenuli vysSie, 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, mézu 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 prognéza choroby?

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 moé6ze byt aj vel'mi vdzna a ohrozit Zivot pacienta a mo6ze
pretrvavat aktivna pocas celého dospievania az do dospelosti.

Progndza SLE v detskom veku zavisi od zavaznosti postihnutia
vnutornych organov. Deti so zavaznym postihnutim oblicCiek alebo
centralnej nervovej sustavy vyzaduju agresivnu lieCbu. Naopak, miernu
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vyrazku a artritidu je mozné l'ahko kontrolovat. Prognéza konkrétneho
dietata je vSak pomerne nepredvidatelna.

2.11 Je mozné uplné zotavenie sa?

Ak je choroba zistenda vc€as a od zaciatku spravne lieCend, obycajne sa
zastavi a napokon ustupi (nepritomnost priznakov). Ale ako sme uz
spomenuli, SLE je nepredvidatelna chronicka choroba a deti s
diagnézou SLE zostavaju v lekarskej starostlivosti a pokracuju v liecCbe.
Po dosiahnuti dospelosti musi v sledovani pacienta ¢asto pokracovat
Specialista pre dospelych (reumatoldg).

3. KAZDONENNY ZIVOT

3.1 Ako moze choroba ovplyvnit kazdodenny zivot dietata a
jeho rodiny?

Ked su uz deti s SLE liecené, mb6zu viest takmer normalny zivot.
Vynimku predstavuje vystavovanie sa intenzivnemu slne¢nému ziareniu
¢i UV lampdm (napr. v diskotékach), ktoré priebeh SLE zhorsuju. Dieta s
SLE by nemalo chodit na plaz alebo opalovat sa pri bazéne cely den.
Nutné je pouzivanie opalovacich krémov s ochrannym faktorom 40 a
viac. Dolezité je , aby deti nad 10 rokov postupne preberali
zodpovednost za pravidelné uzivanie liekov a starostlivost o seba
samého. Deti a ich rodicia by mali poznat priznaky SLE, aby vedeli
spoznat vzplanutia choroby. Niektoré priznaky, ako je chronicka Unava
alebo nechut nieco robit, mézu pretrvavat aj niekol’ko mesiacov po
vzplanuti. Pravidelné cviCenie je dblezité pre urdzanie zdravej
hmotnosti, kostného zdravia a kondicie.

3.2 Ako je to so skolou?

Deti s SLE m6zu a majd navstevovat Skolu s vynimkou obdobia silnej
activity choroby. Ak nie je postihnutad centralna nervova sudstava, SLE vo
vSeobecnosti neovplyvriuje schopnosti dietata ucit sa a mysliet. Pri
postihnuti centrdlnej nervovej sdstavy sa moézu objavit tazkosti s
koncentraciou a pamatou, bolesti hlavy a zmeny nalady. V takychto
pripadoch je potrebné vytvorit Specialny ucebny plan. Pokial to len
choroba dovoli, dieta treba povzbudzovat k Ucasti na vSetkych
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mimoskolskych aktivitdch zluc¢iteinych s chorobou. U¢itelia by mali byt
informovani o chorobe dietata, aby to mohli zohl'adnit v ¢ase problémov
spojenych so SLE, vratane bolesti kibov a inych bolesti, ktoré mézu
ovplyvnit ucenie.

3.3 Ako je to so Sportovanim?

Obmedzenia beznych aktivit obycajne nie su potrebné a nie su ani
ZiadUce. V Case Ustupu choroby by dieta malo pravidelne cvicit. Vhodné
sU: ch6dza, plavanie, bicyklovanie a iné aerdébne ¢innosti na Cerstvom
vzduchu. Pri pobyte vonku je ale sa odporuca primerana ochrana koze
pred sinkom satami, krémami s vysokym ochrannym faktorom a
vyhybanim sa slnecnému ziareniu v Case jeho najvyssej intenzity. Dobré
je vyhnut sa cviceniu do vycCerpania. V priebehu vzplanutia choroby by
sa malo cvicenie obmedzit.

3.4 Ako je to s diétou?

Neexistuje diéta, ktora by vyliecila SLE. Deti s SLE by mali mat zdravu
vyvazenu stravu. Ak uzivaju kortikosteroidy, mali by mat v strave menej
soli, aby sa predislo vysokému krvnému tlaku a menej cukru, aby sa
pomohlo predist cukrovke a priberaniu na hmotnosti. Navyse by ich
diéta mala obsahovat vela vapnika a vitaminu D ako prevenciu
osteopordzy. Nebol vedecky preukazany priaznivy ucinok ziadnych
dalsich vitaminovych pridavkov pri SLE.

3.5 Mo6ze podnebie ovplyvnit priebeh SLE?

Je dobre zname, Ze slnecné svetlo mo6ze spbsobit vznik novych koznych
vyrazok a moéze tiez vyvolat nové vzplanutia SLE. Odporuca sa preto
pouzivanie vysokoochrannych krémov na opalovanie na vsSetkych
Castiach tela, ktoré su vystavené svetlu vzdy, ked'je dieta vonku. Aby
opalovaci krém dobre prenikol do koze a vyschol, treba ho aplikovat
najmenej 30 minut predtym, nez ide dieta von. Pocas slne¢nych dni
treba krém natierat kazdé tri hodiny. Niektoré opalovacie krémy su
odolné proti vode, ale je dobré po kupani alebo plavani natriet dieta
znova. Dolezité je tiez, aby dieta nosilo odevy, ktoré chrénia pred
slnkom, ako su klobuky so Sirokou strieskou alebo Ciapky s velkym
Siltom a dlhé rukavy vzdy ked'je na slnku, dokonca aj ked' je zamracené,
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pretoze UV ziarenie lahko prenika cez oblaky. Niektoré deti s SLE maju
tazkosti po vystaveni UV svetlu z fluoreskujlcich svetelnych zdrojov,
halogénovych svietidiel alebo monitorov pocitacov. U deti, ktoré maju
problémy pri pouzivani pocitacov su uzitocné UV filtre na obrazovke
monitora.

3.6 Moze byt dieta ockované?

Riziko infekcie je u deti s SLE zvysené, a preto je prevencia infekcie
oCkovanim mimoriadne délezita. Ak je to mozné, dieta by malo dodrzat
normalny ockovaci plan. Je ale niekol'ko vynimiek: deti s tazkou
aktivnou chorobou by nemali byt ockované a deti, ktoré uzivaju
imunosupresivnu lieCbu, kortikosteroidy vo vysokych davkach a
biologika nemaju dostavat Ziadne ockovacie latky so zivymi virusmi
(napr. ockovanie proti osypkam, mumpsu, rubeole, oralna ockovacia
latka proti detskej obrne a vakcina proti ovéim kiahrnam). Ockovanie
proti detskej obrne oralnou (cez Usta) vakcinou je tiez kontraindikované
u rodinnych prislusnikov, ktori ziju v spolo¢nej domacnosti s detmi
uzivajucimi imunosupresivnu lieCbu. O¢kovania proti pneumokokom,
meningokokom a kazdoro¢né ocCkovanie proti chripke su u deti so SLE
odporucané aj v pripade uzivania kortikosteroidov vo vysokych davkach
a/alebo imunosupresivnych liekov. Odporuca sa aj ockovanie proti HPV
infekcii u adolescentnych dievcat a chlapcov.

Treba pamatat aj na to, Ze deti s SLE m6zu vyzadovat ockovanie
CastejSie ako ich zdravi rovestnici, pretoze ochrana po ockovani je u
nich kratkodobejsia.

3.7 Ako je to s pohlavnym zivotom, tehotnostou a
antikoncepciou?

Adolescenti si mozu zit zdravy sexualny zivot. Avsak, sexualne aktivni
adolescenti lieCeni urCitymi DMARDSs alebo v pripade aktivity choroby
musia pouzivat bezpecné metédy na zabranenie tehotenstva. Najma
niektoré lieky na znizenie tlaku krvi a DMARDs mozu poskodit plod.
Vacsina zien s SLE m6ze byt bezpecne tehotna a mat zdravé dieta.
Idedlny Cas na tehotnost je, ked je choroba, hlavne postihnutie obliciek,
pod kontrolou dlhodobejsie. Zeny s SLE m6zu mat tazkosti s
otehotnenim v désledku bud’ aktivity choroby alebo pouzivanych liekov.
SLE je tiez spojeny so zvySenym rizikom potratu, predcasného pérodu a
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vrodenej poruchy, ktora sa vola novorodenecky lupus (vid Priloha 2).
Zeny so zvy$enymi antifosfolipidovymi protildtkami (vid Priloha 1) maju
vysoké riziko problematickej tehotnosti.

Tehotnost samotna mébze zhorsit priznaky alebo vyvolat vzplanutie SLE,
preto musia byt vSetky tehotné Zeny starostlivo sledované
gynekolégom, ktory ma skusenosti s rizikovymi tehotenstvami a ktory
bude Uzko spolupracovat s reumatélogom.

Najbezpecnejsou antikoncepciou pre pacientky so SLE su barierové
metddy (prezervativy alebo pesary) a spermicidne pripravky.
Antikoncepcné pripravky obsahujice vyhradne progesterén ako aj
niektoré typy vnutromaternicovych teliesok (IUDs) su tiez pripustné.
Antikoncepcné lieky, ktoré obsahuju estrogén, moézu zvysit riziko
vzplanutia SLE, aj ked sl nové moznosti ako minimalizovat toto riziko.

4. PRILOHA 1. Antifosfolipidové protilatky

Antifosfolipidové protilatky su autoprotilatky proti fosfolipidom
(sucastiam bunkovej membrany) vlastného tela alebo proti bielkovinam,
ktoré sa viazu na fosfolipidy. Tri najznamejsie druhy antifosfolipidovych
protilatok su antikardiolipinové protilatky, protilatky proti B2
glykoproteinu | a lupus antikoagulans. Antifosfolipidové protilatky su
pritomné asi u 50 % deti so SLE, ale vyskytuju sa aj pri niektorych
dalSich autoimunitnych chorobach, réznych infekciach a mézu byt
pozitivne aj u malej Casti zdravych deti.

Tieto protilatky zvysuju schopnost krvi zrazat sa v krvnych cievach a
spajaju sa s viacerymi chorobami vratane trombézy tepien alebo zil,
nizkeho poctu krvnych dosticCiek (trombocytopénia), migrény, epilepsie,
livedo reticularis (kozné zmeny charakterizované bledymi a cervenymi
$kvrnami). Castym miestom zrdZania byva mozog, ¢o médze viest k
cievnej mozgovej prihode. Krvné zrazeniny Casto vznikaju aj v zilach
dolnych koncatin a v oblickach. Ak sa trombdza objavi v pritomnosti
pozitivnych antifosfolipidovych protilatok, hovorime o
antifosfolipidovom syndrome.

Antifosfolipidové protilatky si mimoriadne délezité u tehotnych zien,
pretoze spdsobuju poruchu funkcie placenty. Krvné zrazeniny, ktoré
vznikaju v cievach placenty mézu zapricinit spontanny potrat,
spomalenie rastu plodu, preeklampsiu (vysoky tlak krvi v tehotnosti)
alebo porod mrtveho dietata. Niektoré zeny s antifosfolipidovymi
protilatkami mo6zu mat tiez tazkosti s otehotnenim.
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Vacsina deti s pozitivnymi antifosfolipidovymi protilatkami nikdy nemala
trombdzu. V sucasnosti prebieha vyskum o najlepSej moznej prevencii u
takychto deti. Detom s pozitivnymi antifosfolipidovymi protilatkami a
sucasnou autoimunitnou chorobou sa dnes najCastejSie podava mala
davka acylpyrinu. Aspirin znizuje vzajomnu prilnavost krvnych dosticiek
a tak znizuje schopnost krvi zrdzat sa. U dospievajucich je sucastou
optimalnej lieCby aj odstranenie rizikovych faktorov ako je fajcenie a
peroralna antikoncepcia.

Po stanoveni diagndzy antifosfolipidového syndromu (u deti s
trombézou) je cielom lieCby znizenie zrazanlivosti krvi. Znizenie
zrazanlivosti krvi sa obycajne dosahuje protizrazanlivym pripravkom s
nazvom warfarin. Podava sa denne a pravidelne sa musi kontrolovat, ci
sa dosiahlo potrebné zniZenie zrdzania krvi. Dal$imi moznostami su
heparinové podkozné injekcie alebo acylpyrin. Doba podavania
antikoagulac¢nej lieCby zavisi od zavaznosti choroby a od typu krvnych
zrazenin.

Zeny s antifosfolipidovymi protildtkami, ktoré mali opakované potraty
tehotnosti, mo6ze totiz spésobovat abnormality plodu. Tehotné zeny s
antifosfolipidovymi protilatkami sa lieCia acylpyrinom a heparinom.
Heparin musi byt podavany vo forme podkoznej injekcie denne pocas
celej tehotnosti. Pomocou tejto lieCby a pri starostlivom sledovani
gynekoldgom mdze byt tehotnost Uspesna u 80 % zien.

5. PRILOHA 2. Novorodenecky lupus

Novorodenecky lupus je zriedkava choroba plodu a novorodenca
ziskana prechodom Specifickych autoprotilatok cez placentu z matky do
plodu. Specifické autoprotiladtky spojené s novorodeneckym lupusom sa
nazyvaju anti-Ro a anti-La. SU pritomné asi u jednej tretiny pacientov so
SLE, ale mnohé matky, ktoré maju tieto autoprotilatky, porodia deti bez
novorodeneckého lupusu. Na druhej strane sa mé6ze stat, Ze sa
novorodenecky lupus vyvinie u dietata, ktorého matka nema SLE.
Novorodenecky lupus je odliSny od SLE. Vo vacsSine pripadov priznaky
novorodeneckého lupusu sami zmiznu v priebehu 3 az 6 mesiacov a
nezanechaju ziadne nasledky. NajbeznejSim priznakom je kozna
vyrazka, ktord sa objavi niekolko dni az tyzdnov po porode,
predovsSetkym po vystaveni slnecnému svetlu. Vyrazka je pri
novorodeneckom lupuse prechodna a obycajne zmizne bez zanechania
jaziev. Druhym najCastejSim priznakom je abnormalny krvny obraz,
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malokedy zavazny, ktory sa v priebehu niekolkych tyzdriov bez lieCby
upravi.

Vel'mi zriedkavo sa objavi osobitna porucha srdcového rytmu zndma
ako vrodend srdcova blokada. Pri vrodenej srdcocvej blokdde ma dieta
vel'mi pomaly pulz. Tato porucha je trvala a ¢asto ju mozno zistit uz
medzi 15. a 25.-tym tyzdnom tehotnosti pomocou ultrazvukového
vysSetrenia srdca plodu. V niektorych pripadoch sa d& choroba liecit uz
pred narodenim dietata. Po narodeni mnohé deti s vrodenou srdcovou
blokddou vyzaduju lieCbu pacemakerom (pristrojom, ktory udava srdcu
rytmus). Ak uz matka ma dieta s vrodenou blokadou srdca, je riziko
vzniku tejto choroby pre dalSie dieta asi 10 az 15 %.

Deti s novorodeneckym lupusom rastud a vyvijaju sa normalne. Riziko, ze
sa u nich neskoér v zivote vyvinie SLE je len malé.
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