Systémovy lupus erythematodes

Systémovy lupus erythematodes (/upus erythematosus disseminatus)
je zavazné autoimunitni onemocnéni s vyraznou prevalenci u Zen.
Vyznacuje se multiorganovym postizenim vcetné organd pro Zivot
nezbytnych (zvldsté ledviny a mozek). Zdkladnim laboratornim znakem je
excesivni nadprodukce autoprotilatek nitrobunéénych antigena.

Etiologie

= Multifaktoridlni etiopatogeneze: predispozice pfi vrozeném
defektu nékterych slozek komplementu a pfi HLA haplotypu Al+,
B8+, DR4+;

= tkdnové poskozeni autoprotilatkami s Ucasti Siroké Skaly dil¢ich
mechanizm, jako napf. bunéc¢na lyza, imunodepozita, stimulace
nebo inhibice receptord, prinik do zivych bunék aj.

Provokacni vyznam v manifestaci nemoci maji zejména: oslunéni, léky a
estrogeny (hormonalini antikoncepce). Tzv. polékovy lupus mlze byt
provokovan chlorpromazinem, hydralazinem, prokainamidem,
izoniazidem, penicilaminem a dalSimi Iéky. Typickym nalezem jsou
hematoxilinova téliska (glomeruly, endokard a kdekoliv jinde): obsahuiji
DNA z rozpadlého jaderného materidlu a imunoglobulin (patrné
antinukledrnich autoprotilatek).

Klinicky obraz

= Celkové projevy (Unavnost, myalgie, artralgie, pokles véhy a
zejména vzestup teploty od subfebrilii az po intermitujici horecku
pripominajici sepsi);

= artritida a artralgie drobnych kloubl ruky (proximalni
interfalangedini a metakarpofalangealni klouby), kolen a zapésti. Na
RTG zjistime periartikularni osteoporézu bez erozi;

= motylovity exantém v obliceji, ktery vytvari ¢ervenavou,
vyvysenou lézi (Casto svédivou nebo bolestivou)

= diskoidni Iéze (na obliCeji nebo jiné Casti téla vystavené oslunéni): jde
o nacervenalé papuly a plochy s méné pigmentovanym stfedem;

= fotosenzitivita se da prokdzat asi u poloviny nemocnych;

= sérozitidy - vypotek v perikardu nebo pleuritida;

= lupusova glomerulonefritida patfi k nej¢astéjSim a nejzdvaznéjsSim
orgadnovym projeviim nemoci. Projevuje se proteinurii nad 0,5 g/24
hod., pfitomnosti valcd v sedimentu, mikroskopickou erytrocyturii,
nebo pyurii (v nepfitomnosti infekce). Pfi nefrotickém syndromu je
proteinurie nad 5 g/24 hod. s variabilné vyjadfenym celkovym
otokem.

Normalni nalez.

Mezangialni lupusové nefritida.

Fokalné proliferativni lupusova nefritida.

Diftizné proliferativni glomerulonefritida.

Membranézni glomerulonefritida.

= Sklerozujici glomerulonefritida.

= akutni lupusova pneumonitida - hore¢naty stav s kaslem a
skvrnitymi alveolarnimi infiltraty na RTG snimku plic;

= Jupusova myokarditida s vypotkem v perikardu (serézni
perikarditida), tachykardii a s arytmiemi;

= neuropsychiatrické priznaky - od depresivniho ladéni, bolesti
hlavy migrendzniho typu az po epileptiformni paroxysmy, poruchy
vidéni a psychotické stavy;

= otok papily zrakového nervu a vatovita loziska na sitnici.

Laboratorni nalez
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Priznaky SLE (schema)

Lupusova nefritida

= ZvysSena sedimentace a zvyseny pocet proteind akutni faze, mirna anémie, leukopénie s lymfocytopénii, ¢asto
se zjisti mirna (vzacné vyrazna) trombocytopenie (s normalnim nebo zvétSenym mnozstvim megakaryocytl ve
sterndlnim punktatu). ProdlouZeni aktivovaného parcialniho tromboplastinového ¢asu (APTT) a to pfi

soucasném antifosfolipidovém syndromu;

= prikaz antinuklearnich autoprotildtek (ANA) ,celkové” imunofluorescencni technikou nebo

enzymoimunochemicky;

= prikaz autoprotildtek dvouspirdlové (nativni) DNA (tj. anti dsDNA resp. anti nDNA autoprotilatek).
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Diagnostika

= Prikaz 4 nebo vice z 11 uvedenych klasifika¢nich kriterii ACR podle modifikace z roku 1983:
motylovity exantém;
diskoidni exantém;
fotosenzitivita;
defekty (vridky) Ustni nebo nosohltanové sliznice;
neerosivni artritida dvou nebo vice perifernich kloub(;
serozitida,
= pleuritida;
= perikarditida;
= porucha ledvin;
= pretrvavajici proteinurie nad 0,5 g/24 hod;
= bunécné vilce;
= hematurie;
= neurologické poruchy;
= kiece (po vylouceni jiné pficiny);
= psychéza (po vylouceni polékového nebo metabolického
plvodu);
= hematologické poruchy;
= hemolytickd anémie s retikulocytézou;
= |eukopénie pod 4,0 - 10%/I (opakovany priikaz);
= lymfopénie pod 1,5 - 109/ (opakovany priikaz);
= trombocytopénie pod 100 - 109/I (pokud neni polékova);
= imunologické poruchy;
= pozitivni LE bunky;
= anti DNA autoprotiladtky v séru v abnormélnich hodnotach
pouzitych testd;
= anti Sm autoprotiladtky v séru (asi 10 % nemocnych);
= prikaz aCL protilatek;
= abnormalni titr ANA imunofluorescencnim testem nebo jinou
rovnocennou technikou (pokud Ize vyloucit |éky indukujici
pozitivni nalez).

Makroskopicky obraz ledviny s difizni
proliferativni lupusovou nefritidou

Terapie

= Glukokortikoidy;

= u aktivni formy nemoci s Utrobnimi projevy - pulzni Ié¢ba metylprednisolonem (MP): jde o sérii 3-5 denné
nebo obden podavanych intravendznich infuzi mega davek MP, tj. zpravidla po 1 g denné. Nasleduje l1é¢ba
methylprednisonem nebo prednisonem p.o. v davkach, které se postupné snizuji na takové denni minimum,
jez je schopno udrzet remisi;

= u prognosticky nepfriznivych navazuje na pulzni [é¢bu methylprednisonem pulzni |é¢ba cyklofosfamidem
(napr. lupusova glomerulonefritida s bioptickym nalezem tfidy IV) nebo p.o. terapie azathioprinem (2 mg/kg);

= U malo aktivnich nemocnych bez zfejmého postizeni organd pro Zivot nezbytnych je zdkladem Ié¢by
glukokortikoid p.o. (napf. prednison ve vstupni ddvce do 40 mg s postupnym snizovanim) a syntetické
antimalarikum hydroxychlorochin 200 mg dennég;

= nemocné varujeme pred oslunénim, zeny ve fertilnim véku pred hormonalni antikoncepci.

Lupus neonatorum

U novorozenct matek se SLE a/nebo Sjégrenovym syndromem je riziko rozvoje novorozeneckého lupusu. Jedna se
autoimunitni onemocnéni zplsobené pasivnim prechodem protilatek z matek na plod. Manifestuje se predevsim
srde¢nimi a koznimi problémy.

Nejzavaznéjsi komplikaci je porucha prevodniho systému srdecniho, typicky kompletni AV blok, ktery se vyskytuje
asi u 2 % zen s protilatkami anti-Ro/SSA (Sjogren syndrome type A antigen) a/nebo anti-La/SSB (Sjogren
syndrome type B antigen). Mze se objevit jakykoli stupen bloku a mize byt provazen abnormitami chlopni,
endokardidlni fibroelastézou a/nebo dilatani kardiomyopatii. U téhotnych Zen s anti-Ro/SSA a/nebo anti-La/SSB je
vhodné opakovana fetdlni echokardiografie ke vcasné diagnostice srde¢niho bloku plodu a ev. zahdjeni podavani
dexamethasonu, ktery prostupuje placentou. Srdecni blok mize byt zjevny jiz prenatalné (vznika obvykle mezi 18.
a 20. tydnem téhotenstvi), ale ¢asto byva diagnostikovan az pri narozeni (jako bradykardie pri poslechu po
narozeni). V nejtézsich pripadech mohou déti potrfebovat pacemaker, ale vétSina déti je v détstvi relativné
asymptomaticka a obtize se objevi v adolescenci pfi zvysené zatézi jako synkopa.

Kozni manifestace novorozeneckého lupusu je asi u 4-16 % déti matek s anti-Ro a anti-La protildtkami, ale nékdy i s
protildtkami RNP (ribonucleoprotein). Kozni projevy jsou patrné obvykle jiz pfi narozeni. Typicka jsou anularni
erytematdézni loziska s mirnym Supinaténim, ktera se objevuji predevsim ve vlasech, na krku ¢&i v oblic¢eji (typicky
periorbitdlné), ale i na trupu a koncetinach.

Vzacné se mlze novorozenecky lupus manifestovat problémy hepatalnimi (elevace aminotransferdz a/nebo
konjugovaného bilirubinu, hepatosplenomegalie) nebo hematologickymi (cytopenii). Hematologické poruchy
(hemolytickd anémie, trombocytopenie, neutropenie) se mohou objevit v prvnich 2 tydnech zivota a mizi do 2
mésicl zZivota. Kozni, hepatalni a hematologické potize jsou pouze prechodné a spontdnné vymizi do 4-6 mésict
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véku (pri vymizeni materskych protiladtek). Vzacné se mohou objevit také neurologické komplikace u déti matek s
anti-Ro protilatkami, jako napr. hydrocefalus, proto je vhodné sonografické vysetreni mozku. Mlze se objevit také
pneumonitida, kterd se manifestuje jako tachypnoe ¢i tachykardie.

U téhotnych Zen se SLE je zvys$ené riziko rlstové restrikce plodu a pred¢asného porodu.

Novorozenecky lupus se mlze objevit i u déti zcela asymptomatickych matek, které nevi o pritomnosti
autoprotilatek, a prvnim projevem mdze byt bradyarytmie plodu ¢i novorozenecky rash.[12]

SLE a kojeni

Vétsina Zen se SLE mUze kojit, nicméné nékteré Iéky mohou prestupovat do materského mléka. Kontraindikovana

jsou imunosupresiva (azathioprin, metotrexat, cyklofosfamid, mykofenolat) a vhodna nejsou dlouhodobé plsobici

nesteroidni antirevmatika. Hydroxychlorochin prechazi do materského mléka a zvysuje riziko kernikteru. Kojeni je

mozné pfri uzivani kratkodobé plsobicich nesteroidnich antirevmatik, antimalarik, nizkych davek prednisonu (tj. do
20 mg/den), warfarinu a heparinu.[?!
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Video v anglictiné, definice, patogeneze, pfiznaky, komplikace, |é¢ba.
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Souvisejici ¢clanky

Henochova-Schdnleinova purpura

Kawasakiho nemoc

Juvenilni revmatoidni artritida

Projevy zdnétlivych revmatickych chorob na pohybovém apardtu a jejich chirurgickd |écba
Systémovy lupus erythematodes/kazuistika
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