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Suhrn:

Systémovy lupus erythematésus je aufoimunité ochorenie, kforého prigina nie je zndma. Postihuje takmer véetky vniitorné orgdny hlavne kozu, sliznice, kiby, obligky, mozog, serdzne blany,
pllica, srdce a niekedy i zaZivaci frakt. Orgény sd postihnhuté bud jednotlivo, alebo v kombindcii. Postihnutie obliciek a centrdineho nervového systému je potrebné povazovat za vyznam-
né Cinitele ovplyviujdce chorobnosf a dmrtnost pri ochoreni. Na chorobnosti a Gmrtnosti sa moZe podielaf poskodenie tkaniva zékladnym ochorenim, ale aj iatrogennym poskodenim
v priebehu terapie. V ¢ldnku sa vysvetluje komplexnd patogenéza systémového lupus erythematosus, diagnostickeé kritéria pre sprévne nozografické ohraniéenie choroby a napokon liec-
ba, ktord by mala byt komplexnd a individudina zodpovedajlica zévaznosti a aktivite. LieCba musi byt vzdy dihodobd, zalozend na pravidelnom moniforovani akfivity choroby, neZiaducich
Gcinkov ligkov, prevencii relapsov a liecbe pripadnych orgdnovych prejavov.

Kricové slova:
systémovy lupus erytematézus - klinické priznaky - etiolégia - diagnostické kritéria - patogenéza - lie¢ba

Summary:

Sysfemic lupus erythematosus

Sysfemic lupus erythematosus is an aufoimmune disease of unknown efiology. The disease affects almost all internal organs, primarily the skin, mucous tissues, joints, kidneys, brain, epi-
cardia, lungs, heart and sometimes also the gastrointestinal tract. The organs are affected individually or in combination. Affection of the kidneys and of the central nervous sysfem should
be considered significant factors influencing morbidity and mortality associated with the disease. Tissue damage caused by the underlying disease as well as iafrogenous damage in the
course of therapy can have a share in the morbidity and mortality figures. The article explains comprehensive pathogenesis of systemic lupus erythematosus, the diagnostic criteria for cor-
rect nosographic delimitation of the disease and the freatment which should be comprehensive and individual, corresponding to the severity and activity of the disease. Treatment must
always be long-term, based on systematic monitoring of the activity of the disease, of medication adverse effects, of recurrence prevention, and on treafment of eventual organ

manifestations.
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Systémovy lupus erytematézus (SLE) je
autoimunitné ochorenie, ktorého pric¢ina
nie je zndma. Postihuje takmer vSetky
dolezité organy tela, najmi viak kozu, kiby,
srdcovo-cievny systém, oblicky, centrdlny
nervovy systém a plica. K najcastejSim pri-
znakom patri horicka, artritida, motylovity
exantém, fotosenzitivita, urtikdria, alopé-
cia, glomerulonefritida, pleuropneumonia,
perikarditida, myokarditida a neurologické
prejavy. Okrem toho sa vyskytuje leukopé-
nia, hemolytickd anémia a trombocytopé-
nia. Incidencia ochorenia je celosvetovo
priblizne 10 pripadov na 100 000 oby-
vatelov. Vyskyt je tieZ vyznamne ovplyv-
neny pohlavim. Zeny, najmi vo veku medzi
20 — 30 rokov, st choré a7 6-krét CastejSie
nez muzi, kym v detskom veku a vo veku
nad 50 rokov su Zeny oproti muzom choré
len 3-krit CastejSie.

KLINICKE PRIZNAKY

»klinické prejavy ochorenia si bud
celkové, alebo su vyvolané zdpalom
rdznych orgdnov ¢i systémov ako koZza,
sliznica, kiby, oblicky, mozog, serézne
blany, pltdca, srdce a niekedy i zaZivaci
systém;

»orgdny sd postihnuté bud jednotlivo,
alebo v kombindcii;

» postihnutie Zivotne dodlezitych organov,
najmi obli¢iek a CNS je nutné pokladat
za vyznamné Cinitele ovplyviiujice
chorobnost a imrtnost pri ochorent;

» chorobnost a tUmrtnost st dosledkom
poskodenia tkaniva zdkladnym ochore-
nim alebo st ddsledkom terapie.

ETIOLOGIA

Zrejme vela rdznych Ccinitefov modze
vyvolat SLE. VonkajSie Cinitele, ako UV
Ziarenie, infekcia, chemikdlie (hydraziny,

vlasové a potravinové farbiva, aromatické
aminy, vinylchlorid, azbest, silikén), stres,
dokonca potraviny (psoralény, huby, tidené
potraviny), ako aj tabakovy dym, modifiku-
ju jednak imunitni odpoved ako pricinu
muticie buniek aktiviciou buniek imunit-
ného systému, jednak poskytuji vhodny
antigén. Dal§fm vndtornym &initefom
ovplyvilujicim imunitnd odpoved st hor-
moény - androgény a estrogény, prolaktin
a dalSie.

Pri SLE nejde o jednoznacnu chorobnu
jednotku, ale o syndrém s mnohopocetnou
etiologiou. Je to vSak ochorenie, ktoré patri
medzi systémové autoimunitné choroby,
a pric¢iny jeho vzniku sicasne osvetluji
vznik ,autoimunity* ako vSeobecného
patogenetického javu. Kldc¢ovym proce-
som je reakcia imunitného systému na
urcity antigén, ¢im sa u vnimavého jedinca
spusta celd kaskdda vedica k autoagre-
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sivnej reakcii. Pritom nemoZno zabudat, Ze
imunitny systém sa s€asti vyvija somatic-
kymi mutdciami lymfocytov, takZe hoci
oblicky ¢i pecen geneticky zhodnych jedin-
cov, napr. jednovaje¢nych dvojciat, mézu
byt identické, imunitnd odpoved’ je rozna.
To mdZe byt pri¢ina nie celkom jednoz-
nacnej vizby choroby na HLA-systém.
SLE je v belosskej populdcii vyznamne
asociovany s dvomi HLA-molekulami
druhej triedy, HLA-DR3 a HLA-DR2,
pricom HLA-DR3 je stucastou rozsireného
haplotypu HLA-A1, -B8, -Cw7, -DR3,
ktory je charakteristicky pre beloSski po-
pulaciu. Pozorovala sa aj asocidcia s HLA-
DQ2, ale tito vyznamnosf nedosahuje
troveii asocidcie s DR3 resp. DR2. Dalsi-
mi predisponujicimi faktormi sd urcité
alely kédujice zloZzky komplementu, napr.
C4, Clq, Clr a Cls. Najvyznamnejsia je
asocidcia s alelou C4AQ*0. C4 zlozka
komplementu je kédovand dvomi génmi
C4A a C4B, ktoré sa oba nachadzaju
v HLA - genetickej oblasti medzi lokusmi
HLA-DR a HLA.B. Alela CI14AQ*0
oznacuje skutoc¢nost, Ze nekdduje Ziaden
protein. Proteiny C4A a C4B st funkcne
rovnaké, i ked mierne rozdiely medzi nimi
existuju: C4A izotyp sa viaZe lepSie na pro-
teiny, napr. na imunokomplexy ako C4B,
¢o vedie k menej efektivnej zabrane tvorby
imunokomplexov, ktoré majui v tejto cho-
robe vyznamnu udlohu v imunopatologic-
kych procesoch. Alela C4AQ*0 je sicasfou
uvedeného haplotypu, ktory je asociovany
aj so zniZenou expresivitou Fas molekuly
(CD95) na lymfocytoch SLE pacientov, ¢o
prispieva k neucinnej elimindcii autoreak-
tivnych buniek apopotézou. Predmetom
intenzivneho skimania si potom vzfahy
k dal$im génom, ako st gény pre receptory
T-buniek, imunoglobuliny, niektoré cyto-
kiny, alebo pre apoptézu buniek. Podla
stustredeného Stidia genetickych zakladov
autoimunitnych chordb vratane SLE, ktoré
je zaloZené na prikaze opakujuicich sa jed-
notlivych sekvencii kratkych udsekov
v rdznych miestach mySieho alebo
Tudského genému (tzv. mikrosatelitov), je
nichylnost na autoimunitné ochorenie
vyvoland urcitou sucasnou Specifickou
kombindciou mnohych génovych lokusov
na réznych miestach genému.

I ked je vyznam dedi¢nych Cinitelov pre
vznik SLE nesporny, vlastny mechanizmus
zostdva neznamy.

Vyznam maju i odliSné izoformy recep-
torov pre Fc fragment IgG. MnoZia sa

Udaje, Ze jednym z hlavnych patogenetic-
kych mechanizmov pri SLE je abnormalny
priebeh apoptdzy. V krvi chorych s SLE sa
dokazali cirkulujice nukleozomy. Nukleo-
z6m je zdkladnou jednotkou chromatinu,
ktory je uvoltiovany po rozstiepeni refazca
DNA endonukledzami v priebehu apop-
tézy. Pozostdva z jadra zloZeného z di-
mérov histonov H2A, H2B, H3A4. Okolo
oktaméru histénu je ovinutd dvojzavitni-
covd DNA dlha 146 parov baz. Uspo-
riadanie nukleozomu je také, Ze vicSina
histénovych komponentov je zakrytd dvoj-
zdvitnicou DNA. Spojovacie tiseky medzi
jednotlivymi nukleozémami neobsahuji
histény. V priebehu apoptdzy sa vytvara
unikatny zhluk autoantigénov, voci ktorym
je zamerand autoreaktivita u chorych so
SLE. V apoptotickych telieskach su pri-
tomné nukleozémy spoloéne s jadrovymi
alebo cytoplazmatickymi ribonukleotidmi
SSA/Ro, SSB/La a sSRNP. Pritomnosf auto-
protilatok proti dsDNA je vysoko Speci-
fickd pre stanovenie diagnézy SLE. Pred-
poklada sa, Ze autoprotildtky proti dsDNA
sa priamo podielaji na patogenéze SLE,
pretoze imunitné komplexy obsahujice
dsDNA sa ukladaji napr. v glomeruloch.
Reaguju tiez s antigénmi na bazdlnej mem-
brane glomeruloch a vyvoldvaji nefritidu.
Autoprotilatky proti dsDNA st pritomné
asi u 70 % chorych s SLE. DalSou pro-
tilatkou, ktorej pritomnost je povaZzovand za
patognomickd, je autoprotilitka proti
antigénu Sm. T4 sa vyskytuje asi v 25 %
chorych so SLE. Protilatky anti-dsDNA
boli pdvodne pokladané za vyznamny
fenomén, ktory sleduje aktivitu ochorenia
a ktorym je moZno sledovaf dspech terapie.
Avsak klinické skiisenosti ukazuju, Ze pro-
tilitky anti-dsDNA a zniZené hodnoty
sérového komplementu nie sd hlavne
dostatoénym predpovednym znakom akti-
vity ochorenia. Ich zvySené hodnoty neko-
reluji konStantne s klinickymi prejavmi
ochorenia okrem ochorenia obliciek.
U niektorych chorych moézu vSetky tieto
imunitné abnormality pretrvava mnoho
rokov a prilezitostne vymiznuf bez toho,
aby predchddzala akdkolvek lie¢ebnd inter-
vencia. To sa tyka tieZ celej skupiny pro-
tilatok, ktoré nazyvame antifosfolipidové.
U priblizne 5 % chorych so SLE uvede-
né autoprotilatky v sére dokdzaf nemozno.
Tyka sa to hlavne antinukledrnych protila-
tok vratane skor uzivaného testu na pritom-
nost LE-buniek. Tito chori sa pokladaji za
samostatnd skupinu, nazyvand ANA-
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negativhu SLE. Maji sice klinické pri-
znaky SLE, avSak sucCasne sa uddva, Ze
maju tendenciu na Castejsi vyskyt koZnych
erupcii, fotosenzitivity, Raynaudovho
fenoménu a serozitid. U niektorych z tych-
to chorych boli napriek tomu dokdzané
protilatky proti antigénu Ro.

Z klinického pohladu je velmi ddleZité,
Ze na zaklade odli$nosti spektra antinuk-
learnych protilditok je mozné rozlisit
idiopaticky systémovy lupus od poliekové-
ho systémového lupusu. Pri lupuse induko-
vanom liekmi sd extrémne vzicne pritom-
né autoprotilitky proti dsDNA, antigénu
Sm a ribozomélnemu antigénu P. Naopak,
typicky pritomné st autoprotilatky proti
ssDNA a autoprotilatky proti histénom.
Nukleozémové Struktiry s tiez terCom
autoreaktivity. Je dokdzané, Ze v priebehu
apoptézy dochadza k sérii posttranslaénych
modifikdcii proteinov a tie sa mdzu stat
autoantigénmi. Je pravdepodobné, Ze
u chorych so SLE je naruseny mechaniz-
mus odstrafiovania apoptotickych buniek
z tela. Zalezi na tom, ktora z mononuk-
learnych fagocytovych buniek sa pri tomto
procese uplatni. Ak je to makrofdg, su
indukované imunitné mechanizmy, ktoré
tlmia rozvoj imunitnej odpovede. Je zni-
Zend produkcia prozdpalovych cytokinov
TNF, IL-12 a IL-1. Naopak, vo zvysenej
miere s tvorené protizapalové cytokiny
IL-10 a TGF beta. Ak st apoptotické telies-
ka pohlcované dendritickymi bunkami,
rozvija sa imunitnd odpoved, ktord mdze
viest k rozvoju poSkodzujicej zédpalovej
reakcie.

SLE je imunopatologickym ochorenim,
v patogenéze ktorého dominantnd udlohu
zohrava ukladanie imunokomplexov v roz-
nych tkanivich. Imunokomplexy majui
velmi roznorodé vlastnosti, ktoré st uréené
i charakterom antigénu, fyzikalno-chemic-
kymi vlastnostami a poctom molekul, ktoré
sa podielaju na zostaveni imunokomplexu.
Protildtky naviazané vo vacSom pocte na
antigén ucinnejSie putaji zlozky komple-
mentu a zvySujici sa pocet molekil
imunoglobulinov v komplexe zosililuje
vdzbu imunokomplexov na receptory Fc
fragmentu imunoglobulinu. Vizba zloZiek
komplementu méd najvicsi podiel na
udrzani solubilnej formy imunokomplexov
v tkanivich. Brani tiez ukladaniu imuno-
komplexov v tkanivich. Nadviazand C3b
zloZka komplementu ulahcuje odstrano-
vanie imunokomplexov vizbou na recepto-
ry CD1 na erytrocytoch.
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Ukladanie imunokomplexov v koZi,
konkrétne v oblasti dermoepidermédlneho
spojenia, je pri¢inou vzniku erytému, ktory
svojou typickou lokalizdciou na tvari
a tvarom dal SLE ndzov. Kozné prejavy sa
zhorSuju pdsobenim slne¢ného Ziarenia.
K manifesticii systémového lupusu mdze
dochddzaf i na sliznici v dstach. Zdpalové
procesy zahrfiuji i pleuru a perikard.
Vysledkom moze byt tvorba pleurdlneho
alebo perikardidlneho vypotku. Postihnutie
obli¢iek sa prejavi ako proteindria a pri-
tomnosfou bunkovych elementov v oci.
Postihnutie nervového systému sa manifes-
tuje psychotickymi prejavmi alebo ki¢mi.
Podobne je mozné pozorovat r6zne druhy
hematologickych abnormalit. Pritomna
moze byt hemolytickd anémia s retikulo-
cytézou, leukopénia, lymfopénia alebo
trombopénia.

SLE je teda typické ochorenie, pri
ktorom za vyvoj klinickych priznakov pria-
mo alebo nepriamo zodpovedaji autopro-
tilatky. Cast autoprotilatok vznikd moZno
na zdklade neSpecifickej aktivdcie viace-
rych klonov B lymfocytov bez ucasti
T lymfocytov. Pocetné protilatky s pri
SLE vSak antigénovo Specifické, to zna-
mend, 7e¢ na indukciu ich produkcie su
potrebné T lymfocyty. Jadrové autoanti-
gény su rozpoznavané v rozvinutej faze
ochorenia subtypom Ty2 T lymfocytov,
aktivuju sa na druhej strane spolupracuje
s B lymfocytom, ktory po ziskani patri¢-
nych signdlov sa diferencuje na plazma-
tickd bunku, produkujicu Specifické auto-
protilatky. V induk¢nej faze, na zaciatku
procesu, su zapojené do imunitnej reakcie
i Tyl T lymfocyty, ¢o dokazuje skutoc-
nost, Ze pocetné autoprotilitky patria do
skupiny IgG. Pri analyze cytokinového
profilu sa zistilo, Ze na rozvoji SLE sa
zucastiyju interferény, a IFN-gama je ty-
picky Tyl cytokin. DoleZitym sa ukazuje
aj IFN alfa, ktorého hladina je v plazme
SLE chorych zvySend. Aktivicia B-buniek
nie je pri SLE ndhodne polyklondlna, ale je
Specificky orientovand len na definovanui
skupinu asi 30 bunkovych antigénov.
T-bunky hrajd kltdcovi dlohu v aktivécii
B-buniek a v tvorbe autoprotildtok. Dosial
nie je uplne jasné, ¢i tento jav je dosledkom
nadmernej stimuldcie T-bunkami, alebo
naopak dosledkom ich defektného supre-
sivneho vplyvu, alebo obidvoch spolocne.

Zakladnou otazkou je, ktoré autoantigé-
ny st prezentované a preco dochddza
k poruche periférnej tolerancie, kedZe

Tab. 1. Diagnostické kritéria SLE.

KRITERIUM

1. tvdrovy kozny
erytém (malar)

2. diskoidny erytém

3. fotosenzitivita

4, defekty Gstnej sliznice
(ulcerdcie)

5. artritida

6. serozitida

7. porucha obliciek

8. neurologické poruchy

9. hematologické poruchy

10. imunologické poruchy

11. antinukledrne profildtky

DEFINICIA

trvajlici, plochy alebo s opuchom, prechddzaijlici okraje nazolabidinej ryhy;

erytematézne vyvySené Skvrny na koZi tvdre s adherujlcimi jazvami; pri starsich
1ézidch sa vyskytuje atrofické zjazvenie;

kozZny erytém ako ndsledok neobvyklej reakcie na sineéné Ziarenie - bud v anamnéze,
alebo pozorovany lekdrom;

defekty Ustnej alebo nosohltanovej sliznice, obvykle nebolestivé, pozorované lekdrom;

neerozivna arfrifida postihujiica 2 alebo viac periférmych kibov, charakferizovand
bolesfou na tlak, opuchom alebo vypotkom;

a) pleuritida - typickd pleurdina bolesf v anamnéze alebo freci Selest alebo pohrud-
niény vypotok, preukdzané lekdrom, alebo

b) perikarditida — dokumentovand EKG krivkou, Selestom alebo perikardidinym
vypotkom;

a) pretrvdvajdca proteindria viac nez 0,5 g/24 h alebo viac nez +++, ak nie je vykonané
kvanfitafivne uréenie, alebo

b) bunkové vdice, &i uz erytrocytdme, hemoglobinové, granuléme, tubuldrne, alebo
zmiedané;

a) kfce - ak nie st spdsobené preddvkovanim liekov alebo znémou metabolickou poru-
chou, t. . urémiou, kefoacidézou alebo nerovnovéhou elekirolytov, alebo

b) psychéza - ak nie je spdsobend preddvkovanim liekov alebo zndmou metabolickou
poruchou, t. j. urémiou, kefoacidézou alebo nerovnovéhou elektrolytov;

@) hemolytickd anémia - s refikulézou, alebo

b) leukopénia (celkovd) — menej nez 4 x 10°/1, dokdzand 2- a viackrdt po sebe, alebo
c) lymfopénia - menej neZ 1,5 x 10°/1, dokézand 2- a viackrd po sebe, alebo

d) rombocytopénia - menej nez 100 x 10°/1, ak nie je vyvoland predévkovanim liekov;

a) anti-DNA - prifomnost cirkulujdcich protilétok v sére proti nDNA v abnormdinom fitri
alebo

b) anti-Sm - pritomnost cirkulujdcich profildtok v sére profi nukledrnemu anfigénu Sm
alebo

¢) antifosfolipidové profiltky — pritomné v sére na zdklade:

1. abnormdinych sérovych koncentréicii anfikardiolipinovych profiléitok friedy 1gG alebo IgM;
2. pozitivnosti festu pre lupusovy anfikoagulans Standardnou metédou alebo

3. falo$ne pozitivnom sérologickom teste na lues (Bordetova-Wassermannova reakeia),
dokdzany najdihsie pred 6 mesiacmi a pri negativnom Treponema pallidum imobilizag-
nom teste alebo fluorescenénom resorpénom teste abnormdiny fiter antinukledrnych
protilétok, dokézanych imunofluorescenénym testom alebo obdobnou rovnocennou
mefédou v ktoromkolvek Gasovom obdobi a v nepritomnosti liekov, kforé vyvoldvaji
syndrém liekmi indukovaného lupus erytematézus

PredloZend Klasifikdcia je zaloZend na pritomnosti jedendstich kritérii. Na diagnostické ticely v kiinickych $tididch md
chory SLE, ak si pritomné asponi 4 a viac z tychto kritérii bud’ sicasne, alebo postupne dokdzatelné v éase pozorovania

chorého.

u zdravych Tudf su autoreaktivne T lymfo-
cyty regulované. Za spustenie aktivacie
autoreaktivnych T lymfocytov su najCastej-
Sie ,,zodpovedné* mikroorganizmy a znamy
fenomén molekulového mimikry. Ukazuje
sa, ze chori so SLE CdastejSie prekonali
infekcie sposobené virusom Epsteina

a Barrovej. Prirodzene, okrem EBV imuno-
patologické procesy modze spustif i iny
mikroorganizmus.

Jednotny mechanizmus etiopatogenézy
SLE nie je dosial zndmy a nie je ani
definitivne rozhodnuté, ¢i existuje; podob-
ne ako to, ¢i ide o jednotné ochorenie alebo
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Porucha odstrariovania
poskodenych casti/apoptézy

Spistace
Enviromentdine fakfory
Genetickd predispozicia
Neuroendokrinny systém
Pohlavie

Dysreguldcia imunitnych mechanizmov

Nedostacujlica CD8+ timivd aktivita
negativna selekcia B buniek, strata
idiotypovej kontroly

- Autoreaktivne

DNA
apoptickych
l buniek
Antigén
prezentujice
bunky
T bunkovd
CD4
zvysend
aktivita

B lymfocyty

Autoprofiltkovd
produkcia

Tvorba imunokomplexov
Aktivdcia komplementu
PoSkodenie tkaniv

Schematické zndzornenie imunopatogenézy SLE.

o klinicky syndrém s mnohymi pric¢inami
a prejavmi.

Velkd rozmanitost klinickych a labo-
ratérnych priznakov a potreba moZnosti
porovnania pozorovania lekdrov po celom
svete viedla k potrebe vypracovat urcité
kritéria pre rozhodovanie, ¢i dany jedinec
chorobu m4, alebo nemd. Na diagnostiku,
ale tiez i pre sledovanie aktivity ochorenia,
boli vypracované klasifika¢né kritérid, kde
jednotlivym parametrom bola pridelena
urcitd vdha. Pévodné navrhy, na ktorych
pracovali rdzne skupiny lekdrov od roku
1971, sa nakoniec ustdlili do konecnej
formy po predchadzajiicej revizii v roku
1982. Povodny stbor 14 znakov sa tak zre-

dukoval na kone¢nych 11 (tab. 1). Pri
vSetkych tychto znakoch sa dosiahla Statis-
tickd vyznamnost rozdielu oproti kontrol-
nym skupindm
p < 0,001.

Pri dalSom testovani tychto novych

chorych na durovni

znakov oproti povodnym dosiahli vsetky
drovne senzitivity a Specifity cez 96 %.
Toto rozhodovacie kritérium lekarska vere-
jnost vSeobecne s vdakou prijala tak
s ohladom na praktické vyuzitie, ako aj -
najmi - na vyskumné téely. Casom sa pos-
tupne ukazuje, Ze toto kritérium by malo
byt opif podrobené novej revizii, so zave-
denim novych poznatkov.

SYSTEMOVY LUPUS ERYTEMATOZUS

LIEGBA SYSTEMOVEHO LUPUS
ERYTEMATOZUS

Liecba SLE by mala byf komplexna,
u kazdého pacienta individudlna - zod-
povedajica zavaznosti a aktivite. Liecba je
vzdy dlhodobd, zaloZend na pravidelnom
monitorovani aktivity choroby, neZiaducich
ucinkov liekov, prevencii relapsov a liecbe
pripadnych organovych komplikécii.

Medikamentézna liecéba SLE
Medikament6zna liecba pozostdva z poda-
vania nesteroidovych antiflogistik, gluko-
kortikoidov, antimalarik a imunosupresiv,
imunomodula¢nych preparatov a hor-
monov (tab. 2).

Nesteroidové antireumatika (NSA) sa
podavaju na potlacenie artralgii, myalgii,
febrilit a zmiernenie niektorych zépalovych
priznakov (artritida, ¢iastocne i serozitida).

Glukokortikoidy (GK) si vhodné na
rychle potlacenie prejavov aktivity SLE.
Perordlna davka zdvisi od aktivity
a zdvaznosti SLE. Inicidlne zvyCajne
nepresahuje 0,5 mg/kg/deil. Na rychle
a ucinné dosiahnutie supresie sa v takychto
pripadoch vyuZiva pulzna liecba (PL)
metylprednizolénom v davke 500 mg az
1 g 3 dni za sebou alebo kazdy druhy der.

Antimalarika — chlorochin (Chl), hyd-
roxychlorochin (OHChl) st indikované
v lie¢be koZnych foriem lupusu — vritane
subakitneho kozného lupusu erytema-
tézusu, artritid, artralgii, myalgii, slabosti,
Unavnosti a pri subfebrilitich. Najzavaz-
nej$im neziaducim udcinkom su depozity
antimalarik na sietnici.

Azatioprin sa podava v davke 1 az
3 mg/kg/dent u pacientov s orgdnovym
postihnutim. M4 kortikoidy Setriaci efekt;
vSeobecne sa povazuje za menej Ucinny
ako cyklofosfamid, ale ma menej NU.

Cyklofosfamid je alkylacnd liatka —
derivat horci¢ného dusika. Posobi na nuk-
leové kyseliny, najmd DNA. Pulznd liecba
cyklofosfamidom sa povazuje za Standard
v lie¢be proliferativnej lupusovej nefritidy,
aj pri zavaznych formach SLE s postihnu-
tim inych Zivotne doleZitych organov:
difiznej alveoldrnej hemordgie, progredu-
jucej intersticidlnej pneumonitide, pri
postihnuti CNS a vaskulitidach. Poddva sa
per os v davke 1 -2 mg/kg/den inicidlne,
udrZiavacia davka je zvycajne 0,5 mg/ kg/
deil. Miesto peroralnej lie¢by cyklofosfami-
dom sa v sucasnosti uprednostiiuje pulznd
lie¢bu cyklofosfamidom. Pre riziko neZiadu-
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Tab. 2. Lie¢ba SLE.
VSEOBECNE ZASADY FARMAKOLOGICKA LIEGBA NEFARMAKOLOGICKA LIEGBA LIEGBA ORGANOVEHO POSTIHNUTIA LIEGBA NU
- poucenie pacienta -NSA -plozmaferéza -vazodilatancici - osteoporéza
- diétne zGsady - antimalarikd - lymfoplazmaferéza - antikoagulancid - hepatopatia
-rezimové opatrenia -imunosupresiva -imunoabsorbcia - kardiakd - gastropatia
- lieGebny telocvik -imunomodulanci@ - oZiarenie lymfatického tkaniva -antihypertenziva - sek. imunodeficiencia
-hormény -drendZ ductus thoracicus -nootropikd - (tlm krvotvorby
- cielend biologickd liecha - extrakorpordiina fotochemoterapia - psychofarmakd - poruchy funkcie gondd
-imunoablativna lie¢ba - antikonvulziva
- gastroprotektiva
-hepatoprotektiva
-imunomudulancid
- pneumologikd
- dermatologikd

cich tcinkov by sa cyklofosfamid nemal
podavat dlhSie ako 2, maximalne 3 roky.

Cyklosporin A je ucinny pri liecbe
lupusovej nefritidy, trombocytopénie, zni-
Zuje klinickd aj autoprotilatkovd aktivitu
SLE. Podédva sa v davke 2,5 - 5 mg/kg/dei.

Metotrexat v davke 7,5 a7z 15 mg
tyzdenne je Gcinny pri potlaceni artritidy,
koZnych prejavov, pripadne sérozitidy.
Poddvanie MTX umozZiluje zniZenie davky
prednizénu.

Mykofenylat mofetil (MMF) je v davke
1 az 2 g denne tcinny v liecbe GN a v pre-
vencii relapsov SLE. Utinnost MMF je

porovnatelnd s cyklofosfamidom. Jeho to-
xicita je niz$ia ako toxicita cyklofosfamidu.

V SR zatial liek nie je registrovany.

Vysoké davky intravenéznych imuno-
globulinov (IVIg) v diavke 400 mg/kg
v infuzii 5 dni za sebou je indikovana
v liecbe trombocytopénie, pancytopénia,
antifosfolipidového syndrému, lupus-nef-
ritidy s nefrotickym syndrémom rezistent-
nej na liecbu cytostatikami aj u tehotnych
pacientok so SLE.

Plazmaferéza je pri SLE indikovana
v tychto pripadoch: hyperviskozita, kryo-
globulinémia, trombocytopenicka purpura,

vaskulitida CNS, progredujica GN, katas-
troficky antifosfolipidovy syndrém.

Perspektivou je cielend liecba SLE bio-
logickymi preparatmi. Lieky zamerané
na aktivované imunokompetentné bunky
pri SLE su: rituximab (protilatka anti-
CD20) a epratuzumab (anti-CD22) a anti-
dsDNA tolerogén LJP394.

prof. MUDr. Jozef Rovensky, DrSc.

Ndrodny Ustav reumatickych chordb,
Piesfany
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